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Glossaire

AVC : Accident Vasculaire Cérébral

BBS : Berg Balance Scale (Echelle d’équilibre de Berg)

ECR : Essai contrdlé randomisé

FAC : Functional Ambulation Categories (Catégories de marche fonctionnelle)
FBS! : Functional Balance Scale (Echelle d’équilibre fonctionnel)

GAS : Goal Attainment Scaling (Echelle des objectifs)

HAS : Haute Autorité de Santé

ICARS : International Cooperative Ataxia Rating Scale (Echelle d’évaluation des

coopératives internationale de I'Ataxie)

MAR : Marche avec Assistance Robotisée

MAT : Marche Assistée par un Thérapeute

MIF : Mesure d’'Indépendance Fonctionnelle

SCA : Spinocerebellar Ataxia (Ataxie spino-cérébelleuse)

SCAFI: SCA Functional Index Score (Score de l'index fonctionnel de I'ataxie

spinocérébelleuse)

SARA : Scale for the Assessment and Rating of Ataxia (Echelle d’évaluation et

d’estimation de I'Ataxie)

TUG : Timed Up and Go (Test chronométré de marche et de transferts)

1 L’échelle Functional Balance Scale correspond a I'échelle Berg Balance Scale.
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Résumé
Contexte : L’'ataxie cérébelleuse est un symptome fréquemment retrouvé qui désigne un
désordre de I'équilibre et de la coordination motrice lorsque le cervelet et ses connexions sont
atteints. D’origine génétique ou acquise secondairement a des maladies neurologiques, peu
de traitements sont efficaces pour atténuer les symptdmes cérébelleux qui impactent la vie
quotidienne des personnes atteintes. A ce jour, la rééducation reste standardisée et aucune
recommandation n’a été publiée dans ce domaine.
Objectif : Le but de cette revue systématique de la littérature est d’étudier I'efficacité des
techniques de rééducation dans le traitement des troubles de la posture, de I'équilibre et de la
marche, chez des patients adultes atteints d’ataxie cérébelleuse (quelle qu’en soit I'origine). Il
s’agit aussi de comparer l'efficacité des techniques en fonction des étiologies d’ataxie
cérebelleuse, d’étudier leur impact fonctionnel et d’apporter des recommandations pour guider
les recherches futures.
Méthodes : L'identification des études a été réalisée sur 4 bases de données (PUBMED,
PEDRO, WEB OF SCIENCE et SCOPUS), a l'aide de mots-clés portant sur la rééducation
kinésithérapique de patients adultes atteints d’ataxie cérébelleuse génétique ou acquise.
Chaque étude a ensuite suivi une méthodologie de lecture rigoureuse, qui a permis d’inclure
uniguement les études a fort niveau de preuve. Le score PEDRO des études incluses a été
calculé. La rédaction de cette revue a suivi les criteres de I'échelle PRISMA.
Résultats : Au total, 9 essais cliniques randomisés récents ont été inclus dans cette revue, et
ont été regroupés en 4 catégories de techniques : l'utilisation de matériels techniques, les
programmes de rééducation, la réalité virtuelle et 'optocinétique. La majorité des études a
montré une amelioration statistiquement significative de I'ataxie au sein des groupes, mais n’a
pas détecté de différence significative entre les groupes étudiés.
Discussion : Les comparaisons entre les études ont été rendues difficiles par leur importante
hétérogénéité. La plupart des techniques étudiées sont statistiquement et cliniquement
efficaces sur les symptbmes de I'ataxie génétique ou secondaire, et l'association des
techniques pourrait optimiser leurs effets, malgré les quelques faiblesses méthodologiques
des essais pilotes.
Conclusion : La rééducation kinésithérapique est donc efficace pour améliorer la posture,
'équilibre et la marche chez des patients adultes atteints d’ataxie cérébelleuse. Mais
I'hétérogénéité des études et le manque d’essais contrélés randomisés a grand effectif limitent
I'interprétation des résultats, ce qui encourage alors la réalisation de nouveaux essais sur ces

techniques pour corroborer ceux déja investigués.

Mots-Clés : Ataxie cérébelleuse, Ataxie spinocérébelleuse, Equilibre, Kinésithérapie, Marche,

Posture, Rééducation, Revue systématique de littérature.
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Abstract

Background: Cerebellar ataxia is a balance and motor coordination disorder that occurs when
the cerebellum and its connections are affected. The etiology is genetic or acquired secondarily
to neurological diseases, and few treatments are effective to alleviate cerebellar symptoms
which impact people’s daily lives. Nowadays, rehabilitation is standardized, and there are no

published recommendations in this area.

Objective: The aim of this systematic review was to study the effectiveness of rehabilitation
techniques in the treatment of posture, balance and gait disorders, for adult patients affected
by cerebellar ataxia (regardless of the etiology). The purpose was also to compare the
effectiveness of various techniques as a function of etiology, to study their functional impact,

and to provide recommendations for guiding future research.

Methods: Studies were identified using 4 databases (PUBMED, PEDRO, WEB OF SCIENCE
and SCOPUS), with key-words about physiotherapy rehabilitation of adult patients affected by
genetic or acquired cerebellar ataxia. Each study then followed a rigorous reading
methodology, and only high-level evidence studies were included. The PEDRO score of

included studies was calculated. This review was written following the PRISMA criteria.

Results: In total, 9 randomized controlled trials were included in this review and were
separated into 4 categories according to technique : the use of technical materials,
rehabilitation programs, virtual reality and optokinetics. Most studies showed a statistically
significant improvement of ataxia within groups but did not detect any significant differences

between groups.

Discussion: Comparisons between studies were difficult because of their heterogeneity. Most
of the techniques studied were statistically and clinically effective on symptoms of genetic or
secondary ataxia, and association of these techniques could optimize their effects, despite the

presence of methodological limitations in pilot trials.

Conclusion: Physiotherapy rehabilitation is effective for improving posture, balance and gait
in adult patients with cerebellar ataxia. The heterogeneity of current studies and the lack of
large-samples randomized controlled trials limit the interpretation of the results and, new trials

concerning these techniques should be carried in order to corroborate existing findings.

Key Words : Cerebellar Ataxia; Spinocerebellar Ataxia; Rehabilitation; Physical Therapy; Gait;

Posture disorders; Balance disorders; Systematic Review.
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Avant-propos : démarches entreprises

Dans les premiéres réflexions liées a mon mémoire, jai souhaité m’orienter vers la
neurologie centrale, intéressante tant sur le plan de la physiopathologie que sur celui

des techniques de rééducation.

C’est en début de troisieme année, lors de mon cinquieme stage a I'Hopital
Neurologique Pierre Wertheimer, que jai davantage découvert la kinésithérapie en
neurologie (prises en charge aigues), et le questionnement scientifique a ce propos.
Ce domaine, pourtant tres abordé en recherche, nécessite encore de nombreuses

investigations pour sans cesse trouver des réponses a de nouvelles questions.

D’autre part, étudiant depuis toujours dans un domaine plutét scientifique, et
souhaitant davantage comprendre les statistiques pour ensuite mieux m’en servir, j'ai
orienté mon mémoire vers les sciences biomédicales depuis le début de mes
recherches. En effet, la kinésithérapie reste a I'heure actuelle un domaine peu
investigué en recherche. De nombreuses techniques de rééducation nécessitent
davantage de preuves scientifiques basées sur les données acquises de la science,
pour pouvoir étre utilisées dans les pratiques professionnelles. Ce choix étant aussi
'occasion pour moi de m’initier dans la recherche et éventuellement d’apporter des

réponses plus objectives, directement applicables en neurologie centrale.

Car également tres intéressée par la méthodologie de recherche, jai souhaité
découvrir ce domaine directement sur le terrain. C’est pourquoi j'ai choisi de travailler
mon mémoire en lien avec la partie kinésithérapique d’'un projet de recherche en
neurologie centrale, mené dans un Centre Hospitalier Lyonnais. Le theme général
concernait la rééducation de I'ataxie chez des patients adultes. Apres en avoir discuté
avec la cadre de santé de I'hépital et mon directeur de mémoire, le sujet me paraissait
trés pertinent et correspondait tout a fait a mes ambitions de travail pour la réalisation

de mon mémoire.

De plus, c’est tout au long de mon parcours de stages que j'avais pu déja rencontrer
et évaluer des patients ataxiques, qui montraient une importante variabilité de troubles.
C’est pourquoi cette pathologie avait déja largement suscité mon attention et mon
guestionnement au sujet des moyens de rééducation disponibles. Ainsi, ce theme a
augmenté ma détermination a suivre la mise en place de cette étude et a

personnaliser ma propre question de recherche en lien.
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J’ai alors pu participer a plusieurs réunions avec I'’équipe de recherche, concernant
les échanges entre les différents professionnels, et des rappels importants sur la

physiopathologie de I'ataxie cérébelleuse.

Enfin, c’est d'un commun accord avec I'équipe hospitaliére sur le terrain, que le sujet
et la forme de mon mémoire correspondent en quelques sortes a I'une des étapes
du projet en cours, de maniere a ce que mes recherches puissent aussi s’ajouter a

celles de I'équipe.?

2 Malgré cette découverte d’un projet de recherche hospitalier, je déclare n’avoir aucun conflit d’intérét
en lien avec la réalisation de cette revue systématique de la littérature.
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1. Introduction

1.1 ROble du cervelet

Le cervelet appartient a I'encéphale. Il se situe sous le cerveau en arriére du tronc
cérébral, et sa position lui permet d’étre comme en dérivation par rapport au reste du
systeme nerveux central. Il joue un rdle essentiel dans «le tonus musculaire, le
maintien de ['équilibre, les mouvements automatiques et la coordination des

mouvements volontaires » (Larousse).

Le cervelet intervient dans la modulation des interactions sensori-motrices. |l
permet a la fois une anticipation et un rétrocontréle de I'équilibre a prévoir lors de
comportements locomoteurs (Martino et al., 2014). Il joue un réle important dans la
rythmicité de I’activité musculaire, la coordination entre les articulations et les
ajustements positionnels, de maniere a permettre une adaptation aux conditions

environnementales.

Par ces différents aspects, il régule aussi I’apprentissage moteur qui devient alors
plus difficile chez les individus atteints d’ataxie cérébelleuse et qui présentent
également des modifications importantes dans la réalisation de leurs mouvements et

lors de la marche.

Lorsque tout ou partie du cervelet et/ou de ses connexions sont atteints, alors un
ensemble de symptémes apparaissent et sont regroupés sous le nom de « syndrome
cérébelleux » (« Sémiologies des ataxies, des troubles de la marche et des
dysarthries », 2016). Ces symptdomes concernent les troubles de la marche et de
I'équilibre qui augmentent les risques de chutes, les troubles de la cinétique lors de
mouvements a vitesse rapide et également les troubles de la coordination, et de la

parole (« dysarthrie »).

1.2 Définition de I’Ataxie

L’ataxie (du grec « ataxia » signifiant « désordre ») correspond étymologiquement a
une «absence d'ordre », selon le College des Enseignants en Neurologie

(« Sémiologies des ataxies, des troubles de la marche et des dysarthries », 2016). Ce
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terme désigne alors une « perturbation de I'équilibre et de la coordination
motrice ».

L’équilibre indique la faculté a conserver une station verticale stable dans le temps, et
la coordination représente « I'harmonie des gestes », permettant ensuite d’effectuer
des actions plus spécifiques et propres a un but précis.

Si 'ataxie résulte donc d’'une perturbation de I'équilibre et de la coordination motrice,
il ne faut pas la confondre avec un déficit moteur, une apraxie (qui consiste en une
« perturbation du schéma moteur » et entrave I'association des gestes pour parvenir
a un but précis), et des mouvements anormaux tels que les tremblements ou encore
les mouvements choréiques par exemple qu’il est important de distinguer.

D’un point de vue kinésithérapique, I'ataxie peut se retrouver a trois niveaux différents :
A L’ataxie statique, qui correspond a une altération de la station debout.

A L’ataxie locomotrice, qui se caractérise par un trouble de marche.

A L’ataxie « kinétique ou cinétique », qui apparait au moment du geste volontaire.
Ces différents types d’ataxie permettent déja d’approcher les points essentiels sur
lesquels il est important de travailler en rééducation afin de préserver voire améliorer

les fonctions, tels que la posture, I'équilibre, la marche et la coordination.

D’autre part, le terme « ataxie », souvent employé pour désigner une marche, une
attitude, ou méme une pathologie, peut en fait se décliner en différents types :

» |l existe des ataxies cérébelleuses (qui feront I'objet de cette étude),

» Des ataxies labyrinthiques ou vestibulaires,

» Des ataxies sensitives,

» Des ataxies frontales.

1.3 Ataxie Cérébelleuse

L’ataxie cérébelleuse est la conséquence d'une atteinte du cervelet et de ses
connexions nerveuses. Elle se caractérise par une perturbation de I’équilibre, de la
coordination motrice et du tonus musculaire influencant la posture, les
mouvements et la marche chez le patient ataxique (« Sémiologies des ataxies, des
troubles de la marche et des dysarthries », 2016). Elle inclut donc les trois profils
d’ataxie vus précédemment :

o L’ataxie statique se manifeste lorsque le patient a des difficultés a maintenir sa

position debout. Il oscille autour de sa ligne de gravité ce qui le contraint donc a
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élargir son polygone de sustentation et a solliciter davantage ses muscles pour
conserver I'équilibre. Il est alors possible d'observer la danse des tendons au
niveau des chevilles qui correspond aux multiples sollicitations des muscles tibiaux
antérieurs et extenseurs des orteils.

e L’ataxie locomotrice : la démarche est « ébrieuse » (comme dans livresse
alcoolique), saccadée, déviée, irréguliere et les mouvements sont amples. Une
étude s’est effectivement intéressée a la description de la marche ataxique
(Martino et al., 2014) qui est également ralentie, avec un élargissement de la base
de sustentation, une réduction de la longueur du pas, malgré une augmentation de
sa largeur. Ces patients qui décrivent une marche instable présentent un plus fort
risque de chutes, d’ou I'importance de les prévenir en rééducation.

e L’ataxie cinétique : les mouvements se caractérisent par une hypermétrie ou une
dysmétrie. En effet, soit il y a surestimation de la distance pour atteindre un objet
et le geste trop ample le dépasse ; soit il y a une mauvaise évaluation de cette
méme distance et le geste n’atteint pas son but non plus. Dans ce troisieme niveau
d’ataxie, l'asynergie (désorganisation des contractions musculaires lors d’un
mouvement), la dysgraphie (trouble de I'écriture) et la dysarthrie (troubles de

I'articulation orale) sont également observées.

Dans cette catégorie d’ataxie, certaines sont génétiques et héréditaires (telles que
les ataxies spino-cérébelleuses et I'ataxie de Friedreich par exemple) ; d’autres
peuvent étre acquises secondairement a un traumatisme, un accident vasculaire
cérébral (AVC), une tumeur cérébrale ou d’autres maladies portant atteinte au systéme
nerveux. D’autres encore sont qualifiées d’idiopathiques, car leur cause demeure

inconnue.

Les ataxies spino-cérébelleuses (SCA) sont des maladies neurologiques
héréditaires et évolutives rares, cliniquement trés variées. Elles associent un
syndrome cérébelleux, un syndrome pyramidal et éventuellement une atteinte
périphérique. Leur prévalence est faible (2 a 4 personnes pour 100 000 habitants en
Europe), mais certains types (notamment ceux avec les mutations génétiques les plus
frequentes dans 50 a 60% des cas) peuvent rapidement évoluer vers le déces
(Thauvin-Robinet, Faivre, Cazeneuve, & Ddurr, 2013). Leur diagnostic se base

essentiellement sur l'atteinte clinique, les formes familiales, 'age d’entrée dans la
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maladie et les signes associés. La SCA de type 3 est la forme la plus commune, suivie
de la SCA de type 2, ces deux formes sont donc les plus investiguées (Rodriguez-Diaz
et al., 2018). La SCA de type 3 se caractérise par une « marche ataxique lentement
progressive et souvent associée a une ataxie du tronc et des membres et une
dysarthrie » (Wang et al., 2018). La SCA de type 2 est la conséquence d’'une mutation
dans le géne ATXN2 qui augmente la quantité de protéine codée et le début de cette
ataxie est conditionné par la taille de la mutation au sein du géne. Des manifestations
cliniques peuvent apparaitre plusieurs années avant le début de la maladie qui
correspond a un syndrome cérébelleux, associé a un important ralentissement moteur
saccadeé, une neuropathie périphérique, des signes pyramidaux, des troubles cognitifs,
végeétatifs et du sommeil (Rodriguez-Diaz et al., 2018). En effet, certains types d’ataxie
et notamment les plus précoces ont aussi des répercussions multisystémiques, qui
complexifient le tableau clinique de ces personnes atteintes et donc les possibilités
d’amélioration des symptémes.

La prise en charge de ces maladies repose principalement sur la rééducation des
troubles et notamment sur la kinésithérapie qui peut parfois améliorer ou maintenir
les fonctions, afin que les patients puissent conserver un maximum d’autonomie
(Wang et al., 2018). En effet, dans la littérature, 'un des moyens les plus efficaces
pour améliorer la marche ataxique, les déséquilibres posturaux et le déficit de
coordination reste la neurorééducation (Rodriguez-Diaz et al., 2018).

Les ataxies secondaires a des maladies neurologiques restent relativement peu
investiguées (Bultmann et al., 2014). Les AVC constituent un probleme de santé
publique. Les patients ataxiques a la suite d’AVC gardent un déficit moteur important.
lls ont des difficultés de marche, qui, associées a une instabilité posturale et des
déséquilibres peuvent conduire a une augmentation du risque de chute et une perte
d'indépendance considérable (Dos Santos et al., 2018). D’'un autre point de vue, si a
I'ataxie séquellaire s’ajoutent un déficit d’amplitude articulaire, un trouble du tonus
musculaire, voire un déficit de proprioception, ce tableau clinique peut

considérablement impacter le statut fonctionnel des patients dans leur vie quotidienne.

1.4 Pertinence du Contexte

L’ataxie cérébelleuse se manifeste lors de IPaction et son diagnostic est

principalement clinique, bien que certains criteres génétigues soient parfois
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recherchés afin de caractériser la forme de I'atteinte (Thauvin-Robinet et al., 2013).
De par cette description, il existe peu de traitements médicaux efficaces pour stabiliser
la maladie, qui dans certains cas, évolue de facon trés rapide. Le traitement de
premiere intention est alors kinésithérapique dans le but de conserver 'autonomie
du patient dans ses déplacements et ses gestes de la vie quotidienne.
Habituellement, la rééducation se fait de maniére standard sous supervision d’un
professionnel de santé, mais certaines études ont recherché d’autres techniques a
mettre en place dans la prise en charge kinésithérapique de I'ataxie. Une revue
systématique sur l'efficacité des robotiques en rééducation pour I'entrainement a la
marche, a montré une amélioration statistiguement significative de la vitesse de
marche, des habilités fonctionnelles et des fonctions motrices chez des patients
atteints aprés AVC (Dos Santos et al., 2018). Ces techniques pourraient alors avoir un
intérét dans la rééducation des ataxies secondaires apres AVC. Récemment, une
étude a aussi montré qu’une rééducation intensive de la coordination via des exercices
sur jeux vidéo (« exergaming ») pourrait « améliorer le contréle de la posture et la
marche dans les ataxies dégénératives », comme le mentionne Schatton et al., en
2017.

Un programme comprenant des exercices d’équilibre statique et dynamique
personnalisés a été réalisé au domicile de patients atteints d’ataxie cérébelleuse, en
augmentant progressivement la difficulté au cours d’'une période de 6 semaines.
Cette étude a permis une amélioration significative de la vitesse de marche entre
les évaluations pré- et post-entrainement & domicile et également lors du suivi apres
la fin de I'étude, chez des patients présentant une atteinte cérébelleuse (Keller &
Bastian, 2014) ; mais cette étude a surtout mis en évidence le fait qu’augmenter la
difficulté des exercices se révele étre plus bénéfique dans I'amélioration des
parameétres de marche, qu’augmenter la fréquence des exercices. D’autres études se
sont aussi basées sur ce principe de progressivité dans la rééducation des patients
ataxiques. Mais la méthodologie de ces études reste fragile de par le faible nombre de
sujets, et la présence de biais méthodologiques. Malgré le détail des exercices dans
I'étude de Keller et al., il existe peu de recommandations scientifigues dans ce
domaine de rééducation. De plus, aucun document de recommandations de bonnes

pratiques n’a été édité par la Haute Autorité de Santé (HAS) actuellement.
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C’est pourquoi de nouvelles études de meilleure qualité sont nécessaires pour
davantage cibler les techniques de rééducation a mettre en place, avec un meilleur
niveau de preuve, et ce afin d’'optimiser au maximum le maintien de I'autonomie et de

'indépendance de ces patients.

1.5 Problématique

Cette revue a pour objectif de recenser 'ensemble des techniques de rééducation
efficaces dans le traitement des troubles de la posture, de I'équilibre et de la
marche, chez des patients adultes atteints d’ataxie cérébelleuse, qu’elle qu’en soit
I'origine, grace a une revue systématique de la littérature sur les différentes études
déja investiguées au cours du temps. De plus, un second objectif de cette revue est
d’analyser I'impact fonctionnel des techniques investiguées dans la vie quotidienne
des patients afin d’évaluer davantage leur pertinence clinique. Enfin, il convient
également d’apporter des éléments de comparaison entre les techniques de
rééducation utilisables et efficaces dans le cas d’'une ataxie cérébelleuse génétique,
et dans le cas d’'une ataxie cérébelleuse secondaire.

Ce mémoire est également en lien avec le projet de recherche sur I'ataxie de I'hopital
Henry Gabrielle a Saint Genis-Laval, dans le but d’apporter des éléments de recherche

supplémentaires.

2. Matériels et Méthodes

2.1 Identification des études

La recherche bibliographique a tout d’abord débuté sur des sites Internet dans le but
de bien encadrer le sujet et d’en définir les mots-clés. Ensuite, elle a été poursuivie sur
les bases de données PubMed, Pedro, Scopus et Web Of Science dans une période
de temps illimitée, afin de récolter de facon exhaustive de nombreux articles
internationaux, au sujet des différentes techniques de rééducation applicables a
I'ataxie ceérébelleuse.

Dans un premier temps et afin d’effectuer de larges recherches dans les différentes

bases de données citées ci-dessus, différents mots-clés ont été retenus.
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La recherche sur les bases de données concernait toutes les études publiées avant le
mois de janvier 2019. Dans la base de données PubMed, les combinaisons de mots-
clés suivantes : « Ataxia AND Rehabilitation », « Balance rehabilitation AND Ataxia »,
« Cerebellar ataxia AND physical therapy », « Cerebellar ataxia AND Physiotherapy »,
« Imbalance rehabilitation AND Ataxia », ont d’abord été utilisées afin de procéder a
un état des lieux. Au total, 868 articles ont été répertoriés. Dans un second temps, afin
d’inclure les articles les plus ciblés de PubMed, une ultime équation de recherche plus
spécifique a été réalisée (voir Figure 1 ci-dessous). Elle a été découpée en quatre
étapes de facon a aboutir a une longue équation bien spécifique au sujet de cette
revue de la littérature.

1. Les mots-clés choisis ont tout d’abord été traduits grace au site HeTop afin
d’obtenir les mots-clés répertoriés dans PubMed. Puis ils ont été recherchés
dans le champ des MeshTerms de PubMed ainsi que dans le champ
Title/Abstract a l'aide du connecteur booléen OR, dans deux équations de
recherche distinctes. L’une contenant les mots-clés concernant la pathologie
d’intérét : « cerebellar ataxia », « spinocerebellar ataxia », et « SCA ». L’autre
contenant les mots-clés au sujet de la rééducation: « Rehabilitation »,
« Physical therapy », et « Physiotherapy ». Cela correspond aux deux
premiéres étapes de la Figure 1.

2. Enfin, les deux précédentes recherches ont été regroupées et conjuguées par

le connecteur booléen AND afin de réaliser la derniére équation de recherche.

Search  Add to builder Query Items found Time

#4 Add Search ({((({(rehabilitation[Me SH Terms]) OR rehab*[Title/Abstract]) OR physical therapy[Me SH 315 13:28:43
Terms]) OR physic* therap*[Title/Abstract]) OR physiotherapy[MeSH Terms]) OR physiotherap*
[Title/Abstract])) AND (((({(cerebellar ataxia[Me SH Terms]) OR cerebell* ataxi*[Title/Abstract]) OR
spinocerebellar ataxia[MeSH Terms]) OR spinocerebell* ataxia[Title/Abstract]) OR SCA[MeSH Terms])
OR SCA[Title/Abstract])

#3 Add Search (((((rehabilitation[MeSH Terms]) OR rehab*[Title/Abstract]) OR physical therapy[MeSH Terms]) 361263 13:27:36
OR physic* therap*[Title/Abstract]) OR physiotherapy[MeSH Terms]) OR physiotherap*[Title/Abstract]
#1 Add Search (((((cerebellar ataxia[MeSH Terms]) OR cerebell* ataxi*[Title/Abstract]) OR spinocerebellar 20735 13:16:43

ataxia[Me SH Terms]) OR spinocerebell* ataxia[Title/Abstract]) OR SCA[MeSH Terms]) OR
SCA[Title/Abstract]

Figure 1 : Les étapes détaillées de 'ultime équation de recherche réalisée sur PubMed (tirées d’'une

capture d’écran).

Dans la base de données Pedro, la combinaison de mots-clés suivante : « Cerebellar

Ataxia » a été utilisée.
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Dans la base de données Scopus, I'équation de recherche suivante a été réalisée :
« (TITLE-ABS-KEY (cerebellar AND ataxia)) AND (((rehabilitation)) AND (physical
AND therapy)) AND (gait OR posture OR balance) ».

Dans la base de données Web Of Science, la combinaison de mots-clés suivante :

« Cerebellar Ataxia AND physical therapy, physiotherapy, rehab* », a été utilisée.

2.2 Sélection des études

Une seule personne a procédé a l'identification puis a la sélection des articles au
moyen du logiciel Zotero, associé au logiciel Excel utilisé comme second moyen de
vérification tout au long des étapes de tri des articles.
Apres lecture du titre, chaque article a été soit : inclus dans la prochaine sélection ou
le tri se faisait par lecture du résumé ; soit exclu dans un groupe précis comportant la
raison de I'exclusion. La méthode est restée identique lorsque la sélection des études
s’est poursuivie par la lecture du résumé et enfin la lecture du texte intégral, puisqu’a
chacune de ces étapes un critére précis a justifié 'exclusion de I'étude. Les critéres
d’inclusion préalablement définis dans la revue de la littérature concernaient :

- Les pathologies étudiées : les ataxies cérébelleuses génétiques les plus fréquentes
telles que les ataxies spinocérébelleuses et les ataxies de Friedriech étaient
incluses a la recherche, tout comme les ataxies cérébelleuses secondaires liées a
une autre pathologie (AVC, traumatisme cranien, sclérose en plaques...).

- Les patients inclus : ils devaient étre adultes, en période post-pubertaire.

- L'intervention réalisée : elle devait correspondre a de la rééducation en
kinésithérapie (programmes de rééducation, exercices, appareils ou matériels de
rééducation...).

- Les parametres étudiés : ils devaient concerner I'équilibre et/ou la posture et/ou la
marche.

- Les designs des études : I'identification concernait tous les types d’études dans un

premier temps.

D’autre part, les critéres de non-inclusion préalablement définis regroupaient : les
études sur des animaux ; les études concernant d’autres pathologies (différentes de
I'ataxie cérébelleuse), ou bien ne précisant pas la pathologie étudiée ; les études
portant sur d’autres éléments liés a I'ataxie, différents de la rééducation de I'équilibre,

de la posture et de la marche ; les études dans le cadre médical ou pharmacologique
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(non kinésithérapique) ; les articles dans des langues étrangeres (autres que I'anglais
et le francais). Aussi, a la fin des étapes d’identification et de sélection des études,
seuls les essais cliniques randomisés ont été inclus, afin que cette revue de la
littérature dispose du plus haut niveau de preuve et afin d’homogénéiser la
méthodologie de recherche des études. Et 5 paramétres ont été étudiés dans chaque
article retenu : les symptédmes cérébelleux ou encore la séverité de I'ataxie, la posture,

I'équilibre, la marche et la fonction (autrement dit 'indépendance).

2.3 Outils utilisés

Le logiciel Zotero a été utilisé pour l'identification, la classification et la sélection des

articles et toutes ces étapes ont été vérifiées au moyen du logiciel Excel.

La rédaction de ce mémoire a été effectuée en suivant les recommandations PRISMA
(voir Annexe XXXI), afin de prendre en compte tous les éléments essentiels a la
réalisation d’une revue systématique de la littérature.

Un score PEDro a également été calculé pour chaque articles inclus (voir partie
Résultats et annexe V). L'échelle PEDro a été utilisée afin d’obtenir un reflet de la
validité interne et de discuter de la validité externe, de linterprétabilité et de la
généralisabilité des résultats. Néanmoins, il est important de repréciser que ce score
n’a pas pour but d’évaluer l'utilité clinique d’une technique pour les patients, car elle
dépend également d’autres facteurs importants, tels que la « taille de I'effet », le ratio
« bénéficelrisque », et également le ratio « colt/efficacité », comme mentionnés dans
I'échelle PEDro en Annexe XXX. Ainsi cette échelle permet principalement de vérifier
la qualité méthodologique globale des études.

Aussi, le logiciel Excel a été utilisé pour construire des tableaux et des figures a partir
des résultats des études, pour émettre des comparaisons. Et le logiciel Jasp a été
utilisé pour obtenir des statistiques descriptives sur les populations et les interventions

des études.
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3. Résultats

3.1 Diagramme de flux PRISMA

Dans I'ensemble, I'identification a conduit a 315 articles issus de PUBMED, 12 articles
issus de PEDRO, 224 articles issus de SCOPUS et 250 articles issus de WEB OF
SCIENCE (voir Figure 2 et Annexe XXXI).

Au total, 801 articles ont été identifiés sur les 4 bases de données citées
précédemment. Aprés suppression des duplicats (n=195), 606 articles ont été soumis
aux différentes étapes de sélection. Aprés lecture du titre et du résumé, 102 articles
ont été retenus et 504 études ont été exclues pour les raisons suivantes : pathologies
autres ou non identifiées (n=218), autres sujets d’étude sur l'ataxie (n=128), études a
but médical (n=86), méthodes d’évaluations étudiées (n=44), études expérimentales
sur des animaux (n=15), autres thérapies ou rééducations étudiées (n=13).

Aprés lecture du texte en entier 34 études ont été incluses, et 68 études ont été exclues
en raison de leur design (18 revues de la littérature, 17 chapitres ou synthéses), ou de
'une des justifications suivantes : études explicatives (n=9), articles en langue
espagnole, portugaise, russe, ou chinoise (n=8), études inaccessibles ou incomplétes
(citations ou présentations de posters, n=4), paramétres d’intérét non étudiés (dans
les objectifs, la méthode et/ou les résultats, n=4), traitements non kinésithérapiques
(n=4), population d’enfants ou de sujets sains (n=3), étude non réalisée (n=1).

Enfin, sur les 34 études retenues, 9 essais cliniques randomisés ont été inclus a la
revue, et 25 études ont été exclues de par leur design : 13 études ou rapports de cas,

9 essais cliniques non contrdlés et 3 études de cohorte.
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Figure 2 : Diagramme de flux des articles identifiés, sélectionnés, puis inclus dans la revue

Il s’agit ensuite de présenter les caractéristiques de ces 9 essais cliniques randomisés

ainsi que leurs résultats.

3.2 Caractéristiques des études inclues

Les caractéristiques de chaque essai clinique randomisé ont été répertoriées dans un

tableau descriptif (cf. Tableau I).

3.2.1 Population

Sur les 9 essais clinigues randomisés, 201 patients ont été inclus au total avec

respectivement 85 femmes (i.e., 42% du total) et 116 hommes (i.e., 58% du total),

d’age moyen 50 ans +/- 15 ans 2 (cf. Tableau I). La moyenne d’age maximum était de

62,5 ans (Miyai et al., 2012) et la moyenne d’age minimum correspondait a 16 ans
(Schatton et al., 2017).

L’écart type correspond a celui de cette moyenne résultante.

8 Cette moyenne est la résultante d’'un calcul réalisé a partir des moyennes d’age de chaque étude.
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Tableau | : Statistiques descriptives des essais cliniques randomisés (tiré du logiciel Jasp)

Nompre de Nombre de Nombre Moyenne MO)’lc’enne QUrée
patients , oA d’évolution
. femmes d’hommes d’age S
inclus (chronicité)
Nombrg d”eitudes 9 9 9 9 5
considérées
Nombre d’études 0 0 0 0 4
manquantes
Moyenne 22.33 9.44 12.89 49.95 8.80
Ecart-type 12.36 5.70 7.69 14.61 2.07
Minimum 9.00 3.00 4.00 16.00 5.75
Maximum 42.00 20.00 23.00 62.50 10.82

Différents types d’ataxie cérébelleuse ont été étudiés dans les essais. Quarante-sept
patients (23% du total) avaient une SCA de type 6 ; 41 patients avaient une SCA de
type 2 (20% du total) ; 38 patients avaient une ataxie secondaire a un Accident
Vasculaire Cérébral (AVC) cérébelleux isolé ou d’un autre type (19% du total) ; 30
patients avaient une SCA de type 3 (15% du total) ; 16 patients avaient une ataxie
cérébelleuse idiopathique (8% du total) ; 8 patients avaient une SCA de type 1 (4% du
total) ; 6 patients avaient une SCA de type 31 (3% du total) ; 10 patients avaient une
ataxie dégénérative avancée (5% du total) et 5 patients avaient une ataxie
dégénérative non identifiee (2% du total). Les statistigues des pathologies sont

détaillées pour chacune des 9 études dans les Figures 3 et 4.
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90% l
80%
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60% 11
50% 23 15 9
40% 10
30%
20% -
10% -
0%
Bultmannetal., Bunnetal., Cesar Changetal., Dos Santoset Kautetal., Miyai etal., Schattonetal., Wangetal.,
2014 2015 Rodriguez-Diaz 2015 al., 2018 2014 2012 2017 2018
etal., 2018
uSCA6 mSCA2
AVC (cérébelleux isolés ou autres) SCA3
m Ataxies cérébelleuses idiopathiques mSCAl
mSCA31 m Ataxies de Friedreich
m Ataxies dégénératives non identifiées m Ataxies télangectasies
m Ataxies autosomiques récessives m Ataxie oculomotrice type 1

Figure 3 : Statistiques descriptives des différents types d’ataxie cérébelleuse en fonction des essais
cliniques randomisés (tiré du Logiciel Excel)
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19%
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Figure 4 : Statistiques descriptives des différents types d'ataxie cérébelleuse (tiré du Logiciel Excel)

Concernant les délais d’évolution des pathologies, globalement, les patients se situent
a une moyenne de 9 ans d’évolution en phase chronique (hors phase aigle), a
partir des moyennes des 5 essais cliniques précédemment cités (cf. Tableau I). D’autre
part, 3 des essais étudiés n’ont pas rapporté de délai d’évolution moyen et n’ont donc
pas pu étre pris en compte dans les calculs de moyennes précédents : Bunn, Marsden,
Giunti, & Day, 2015; Chang et al., 2015; Schatton et al., 2017. Spécifiguement, les
patients étaient dans la phase aigle de leur AVC (12,4 +/- 11,7 jours) uniqguement
dans 'essai de Bultmann et al. Dans les autres essais cliniques, les sujets se situent
plutbt en phase chronique de la maladie : en moyenne, a 11 ans d’évolution dans
I'étude de Kaut et al., a 10 ans d’évolution dans les études de Rodriguez-Diaz et al. et
Miyai et al., a 8 ans d’évolution dans I'étude de Dos Santos et al. et a 6 ans d’évolution

dans I'étude de Wang et al.

3.2.2 Intervention
En moyenne sur I'ensemble des essais cliniques étudiés dans cette revue, les

interventions menées ont duré 8 semaines [8 +/- 8,4 semaines (1 - 24 semaines)]*, et

4 Les chiffres correspondent aux données suivantes : [moyenne +/- écart-type (minimum - maximum)].
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comprenaient environ 80 séances [81 +/- 162,4 séances (4 - 480 séances)], d'une
durée moyenne de 40 minutes® [37,5 +/- 17,9 minutes (15 - 60 minutes)], a une
fréquence d’environ 4 fois par semaine [4 +/- 1,0 fois par semaines (3 - 5 fois par

semaines)] (voir résultats du Tableau I).

Tableau Il : Statistiques descriptives des Interventions (tiré du Logiciel Jasp)

Nombre total Du,rée des Fréquence (nombre de Durée totale
. séances . . .
de séances : fois/semaine) (semaines)
(minutes)
Nombre_ dl’efudes 8 8 3 9
considérées
Nombre d’études 1 1 1 0
manquantes
Moyenne 80.50 37.50 3.88 8.33
Ecart-type 162.40 17.93 0.99 8.40
Minimum 4.00 15.00 3.00 1.00
Maximum 480.00 60.00 5.00 24.00

Les interventions ont été regroupées en 4 catégories en fonction des moyens utilisés.
La premiere catégorie correspond a l'utilisation de dispositifs techniques tels que le
tapis de marche (Bultmann et al., 2014), le vélo (Chang et al., 2015), I'assistance
robotisée a la marche (Dos Santos et al., 2018) et la plateforme de vibrations
stochastiques (Kaut et al., 2014). La deuxieme catégorie correspond aux programmes
d’activité physique et regroupe les deux programmes multidisciplinaires mis en place
dans les essais cliniqgues de Rodriguez-Diaz et al. (2018) et de Miyai et al. (2012). La
troisieme catégorie se rapporte a la réalité virtuelle et inclut les deux études utilisant
les jeux vidéo dans la rééducation de I'ataxie (Schatton et al., 2017; Wang et al., 2018).
Enfin la quatrieme catégorie correspond a la rééducation de I'équilibre étudiée par un

essai clinique au moyen de l'optocinétique (Bunn et al., 2015).

Dans la premiére catégorie concernant l'utilisation de 4 différents dispositifs
techniques en rééducation, les interventions ont duré en moyenne 7 semaines [7 +/-
9 semaines (1 - 20 semaines)], et ont inclus environ 25 séances [25 +/- 30 séances (4
- 60 séances)], d’'une durée moyenne de 35 minutes [35,0 +/- 22,9 minutes (15 - 60
minutes)], a une fréquence d’environ 3 fois par semaine [3 +/- 1,0 fois par semaines

(3 - 4 fois par semaines)] (cf. résultats du Tableau III).

5 Dans le corps de texte, les durées moyennes des séances (en minutes) sont arrondies a I'entier puis
passées au multiple de 5 le plus proche pour une meilleure pertinence.
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Dans cette premiere catégorie, Bultmann et al. avaient pour objectif d’étudier I'effet de
'entrainement a la marche sur tapis roulant chez des patients atteints d’AVC
cérébelleux et d’évaluer l'intérét de la rééducation mise en place pendant la phase
aigue suite a ’AVC. Sur les 2 premiéres semaines suite a l'inclusion dans I'étude, les
5 patients du groupe traité ont suivi 30 minutes de marche sur tapis roulant par jour,
en plus d’une rééducation selon le concept de Bobath ; et les 5 patients du groupe

contréle n’ont suivi que la rééducation selon Bobath.

Sur le méme principe, Dos Santos et al. étudiaient I'influence de I'entrainement a la
marche assistée par robot sur I'équilibre, la coordination et 'autonomie fonctionnelle
de patients a la suite d’'un AVC quel qu’il soit. Sept patients ont été inclus dans le
groupe d’entrainement a la marche assistée par robot (MAR) et 8 patients ont été
inclus dans le groupe d’entrainement a la marche assistée par un thérapeute (MAT)
(considéré comme un groupe contrdle). Sur une période de 20 semaines, chaque
groupe a bénéficié de 3 séances de 60 minutes par semaine, dont 2 de thérapie
conventionnelle et 1 d’entrainement a la marche, en plus d’exercices réalisés a
domicile en dehors des séances. Dans le groupe contrdle MAT, la marche a été
réalisée avec ou sans aide technique selon les besoins des individus. Dans le groupe
MAR, le robot utilisé consistait en une « orthese d'exosquelette robotisée Lokomat®
5.0 » associé a un harnais pour alléger le poids du corps sur un tapis roulant, avec
pour objectif « d’'améliorer la qualit¢é du mouvement et la coordination des deux
membres inférieurs ». La vitesse de marche était d’abord faible puis pouvait étre
augmentée en fonction de la progression du sujet. L’alléegement du poids du corps
débutait a 50%, puis était diminué jusqu’a 10% en fin d’intervention. La thérapie
conventionnelle comportait des étirements et du renforcement musculaire, des
exercices d’équilibre et de contrble postural, des techniques sensorielles et des
exercices incluant des activites plus fonctionnelles, que les patients étaient

encouragés a reproduire a domicile.

Chang et al. avaient pour objectif d’évaluer l'effet d'un régime de cyclisme « sur la
coordination fonctionnelle et le contréle réciproque des muscles agonistes et
antagonistes chez les patients atteints d’ataxie spinocérébelleuse », durant 4

semaines. Vingt patients ont été inclus et 10 d’entre eux ont été répartis aléatoirement
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dans le groupe traité, dont l'intervention consistait en un régime de cyclisme a domicile
pendant 4 semaines, comportant 3 séances par semaine de 15 minutes. Dix patients
ont également été randomisés dans le groupe contréle ou il bénéficiaient d’'une
éducation verbale a la santé et d’exercices pour les membres supérieurs en position
assise. Afin de vérifier la compliance des sujets des deux groupes tout au long de
I'étude, ils devaient tenir a jour un journal quotidien de leurs exercices et recevaient

des appels téléphoniques des investigateurs.

Dans I'étude de Kaut et al., I'objectif était d’évaluer I'effet des vibrations stochastiques
corps entier sur des patients atteints d’ataxie spinocérébelleuse de types 1, 2, 3 et 6.
Dix-sept patients du groupe expérimental bénéficiaient de 4 jours de thérapie par
résonnance stochastique sur une semaine, via le « dispositif SR-Zeptor® ». Cet outil
correspond a une plateforme de vibration sur laquelle les sujets chaussés se
positionnent en demi-squats. Cette thérapie consistait en I'envoi de 5 stimuli, d’une
minute chacun, et également espacés d’'une minute de repos entre chaque stimulus.
Les 15 patients du groupe placebo bénéficiaient également de cette méme thérapie
mais a une fréquence la plus basse possible. Ainsi seule la fréquence différait entre

les deux groupes.

Tableau 1l : Statistiques descriptives de la catégorie Dispositifs Techniques (tiré du Logiciel Jasp).

Nombre total Du,rée des Fréquence (nombre de Durée totale
. séances . . .
de séances . fois/semaine) (semaines)
(minutes)
Nombrg dje’fudes 3 3 3 4
considérées
Nombre d’études 1 1 1 0
manquantes
Moyenne 25.33 35.00 3.33 6.75
Ecart-type 30.29 22.91 0.58 8.92
Minimum 4.00 15.00 3.00 1.00
Maximum 60.00 60.00 4.00 20.00

Dans la deuxiéme catégorie incluant 2 programmes d’activité physique, les
interventions ont duré en moyenne 14 semaines [14,0 +/- 14,1 semaines (4 - 24
semaines)], et ont inclus environ 250 séances [250,0 +/- 325,3 séances (20 - 480
séances)], d'une durée moyenne de 55 minutes [52,5 +/- 10,6 minutes (45 - 60
minutes)], a une fréquence de 5 fois par semaine [5,0 +/- 0,0 fois par semaines

(minimum = maximum = 5 fois par semaines)] (cf. résultats du Tableau V).
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Rodriguez-Diaz et al. ont évalué l'effet d’un programme multidisciplinaire de
neurorééducation sur les symptdomes cérébelleux de patients génétiguement atteints
de SCA2. Dans ce programme de 24 semaines, les 19 patients du groupe traité
suivaient 6 heures de rééducation par jour, qui comprenaient 4 séances de 45 minutes
de kinésithérapie par jour, contrairement aux 19 patients du groupe contrdle qui
devaient poursuivre leurs activitts de la vie quotidienne sans programme
d’entrainement. Ces séances de kinésithérapie comportaient principalement des
exercices de coordination impliquant des mouvements du tronc et des membres, des
exercices d’équilibre statique et dynamique, différents types de marche et d’activités

supérieures de marche et du renforcement musculaire.

D’autre part, Miyai et al. ont étudié les effets de la rééducation intensive chez des
patients hospitalisés atteints de SCA6, de SCA31 ou d’ataxie cérébelleuse
idiopathique. Le programme de rééducation de 4 semaines comportait 60 minutes de
kinésithérapie par jour de semaine et 60 minutes de kinésithérapie ou d’ergothérapie
en fin de semaine. Ces séances avaient pour but d’améliorer I'ataxie et les activités
fonctionnelles quotidiennes des sujets. Vingt-et-un patients ont été inclus dans le
premier groupe qui débutait le programme aprés la premiére session d’évaluation, et
21 patients ont été inclus dans le second groupe qui débutait le programme apres la
seconde session d’évaluation, et qui servait de groupe contrdle pour le premier essai.
Le programme comportait des exercices impliquant des mouvements du tronc et des
membres, des exercices d’équilibre dans différentes positions, des mobilisations de la
colonne vertébrale en position couchée, des activités supérieures de marche et du
renforcement musculaire. Apres le programme, les patients devaient conserver le

méme niveau d’activité dans leur vie quotidienne qu’avant leur admission dans I'étude.
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Tableau IV : Statistiques descriptives de la catégorie Programme d’Activités Physiques (tiré du logiciel

Jasp).
Nombre total Du,rée des Fréquence (nombre de Durée totale
. séances . . .
de séances : fois/semaine) (semaines)
(minutes)
Nombrg dje?udes 2 2 2 2
considérées
Nombre d’études 0 0 0 0
manquantes
Moyenne 250.00 52.50 5.00 14.00
Ecart-type 325.30 10.61 0.00 14.14
Minimum 20.00 45.00 5.00 4.00
Maximum 480.00 60.00 5.00 24.00

Dans la troisiéeme catégorie incluant 2 programmes de réalité virtuelle, les
interventions ont duré en moyenne 8 semaines [8,0 +/- 5,7 semaines (4 - 12
semaines)], et ontinclus environ 24 séances [24,0 +/- 17,0 séances (12 - 36 séances)],
d’'une durée moyenne de 40 minutes [37,5 +/- 10,6 minutes (30 - 45 minutes)], a une
fréquence de 3 fois par semaine [3,0 +/- 0,0 fois par semaines (minimum = maximum

= 3 fois par semaines)] (cf. résultats du Tableau V).

Schatton et al. avaient pour objectif de démontrer l'effet qu'un entrainement
« exergaming® » individualisé peut avoir sur le controle postural et d’autres fonctions
chez des individus atteints d’ataxie dégénérative, et selon le stade de leur pathologie.
Les patients ont suivi « 12 semaines d’entrainement basé sur des jeux vidéo
commerciaux, spécifiquement sélectionnés pour travailler le contrble postural ». En
fonction de leurs sous-scores « marche et position debout » de I'échelle SARA a
I'inclusion dans I'étude, un des trois protocoles étaient dispensés aux patients selon
leur capacités. Ce programme était divisé en 2 phases d’entrainement de 6 semaines
au domicile des patients, qui devaient effectuer 45 minutes de séances de jeux vidéo,
3 fois par semaine et documenter leur durée d’entrainement au quotidien. La premiére
semaine de la phase | comportait 4 séances d’une heure supervisées en laboratoire
par un scientifique du sport, et les deux premiers jours de la phase Il correspondaient
eégalement a des séances de rappel supervisées au laboratoire, puis de nouveaux jeux
étaient progressivement introduits en fonction de I'évolution individuelle des patients

au cours des semaines. Au total, 4 évaluations étaient effectuées au cours de I'étude :

6 « L’Exergaming » représente « des jeux vidéo qui incorporent la réalité virtuelle et sont utilisés comme
outil » pour réaliser des exercices (Wang et al., 2018). Ces jeux vidéo sollicitent le corps entier (Schatton
et al., 2017).
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« 2 semaines avant l'intervention (E1), immédiatement avant I'intervention (E2), apres
la phase | (E3), et apres la phase Il (E4) ». Les sujets constituaient ainsi leurs propres

contrbles.

Dans l'essai de Wang et al., l'objectif était de comparer I'amélioration de la
performance chez des sujets atteints de SCA3 ayant suivi 4 semaines d’intervention
exergaming versus 4 semaines d’entrainement conventionnel. Les patients inclus
suivaient 30 minutes de séances, 3 fois par semaine sur une durée totale de 4
semaines d’entrainement, qui correspondait a une intervention d’exergaming (via la
Kinect Sensor®) pour les 5 patients du groupe traité, et une rééducation
conventionnelle pour les 4 patients du groupe contrdle. Le dispositif Kinect Sensor®
permettait la création de jeux vidéo en 3 dimensions (3D), avec la possibilité de capter
les mouvements des sujets en 3D également. Quatre protocoles d’exergaming étaient
mis en place pour correspondre aux besoins des patients atteints de SCA : il s’agissait
de taches de pointage, de suivi, d’évitement et d’atteinte de cibles avec les quatre
membres afin de travailler la coordination et [I'équilibre. La difficulté était
progressivement augmentée au cours des semaines, avec I'implication de la posture,
la modification de la base de sustentation, les changements de vitesse, d’amplitude et
de complexité des jeux vidéo. Parallelement, un protocole relativement identique était
mis en place pour le groupe contrble avec un travail de I'équilibre et de la coordination

de plus en plus difficile, mais sans Il'utilisation de jeux vidéo.

Tableau V : Statistiques descriptives de la catégorie Réalité Virtuelle (tiré du Logiciel Jasp)

Nombre total Du,rée des Fréquence Durée totale
. séances (nombre de .
de séances ) . : (semaines)
(minutes) fois/semaine)
NombrtaT d"eFudes 2 2 2 2
considérées
Nombre d’études 0 0 0 0
manquantes
Moyenne 24.00 37.50 3.00 8.00
Ecart-type 16.97 10.61 0.00 5.66
Minimum 12.00 30.00 3.00 4.00
Maximum 36.00 45.00 3.00 12.00
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Enfin, la quatrieme catégorie correspond a la rééducation de I’équilibre via
I'optocinétique. L’objectif de I'intervention de Bunn et al. était d’améliorer le contréle
de I'équilibre de fagon fonctionnelle dans les activités de la vie quotidienne, grace a
des mises en scéne spéciales avec perturbation de I'espace visuel. Pour cela des
images spécifiquement créées pour cette étude étaient projetées sur un écran portable
a l'aide d’un projecteur miniature au domicile des patients (il pouvait s’agir de « points
noirs de 2,5cm de diametre, mobiles dans toutes les directions, sur un fond blanc de
1m de largeur et 50cm de hauteur » par exemple). Les 6 patients du groupe
expérimental devaient donc regarder ces images tout en effectuant des activités
mettant en jeu I'équilibre, 15 minutes par jour, pendant 5 jours par semaine, sur une
durée totale de 4 semaines. Une premiere visite au domicile des patients était
effectuée par le kinésithérapeute pour leur communiquer les informations nécessaires,
mettre en place le matériel nécessaire et leur remettre un journal quotidien. Dans le

groupe contrdle, les 6 patients ne recevaient aucune intervention.

Tableau VI : Caractéristiques de l'intervention de I'essai de Bunn et al.

Nombre total Du,ree des Frequence Durée totale
. seéances (nombre de .
de séances ) ) . (semaines)
(minutes) fois/semaine)
Bunn et al., 2015 20 15 5 4

Chaque catégorie de techniques comprend des types différents d’ataxie cérébelleuse.
La premiére catégorie des dispositifs techniques est la seule a impliquer des ataxies
secondaires. Elle inclut majoritairement des ataxies secondaires post-AVC, et
différents types d’ataxies cérébelleuses génétiques (SCA de types 1, 2, 3 et 6 et des
ataxies dégénératives non identifiées). La deuxieme catégorie des programmes de
rééducation comprend des ataxies cérébelleuses idiopathiques et plusieurs types de
SCA, surtout de type 2 puis de types 6 et 31. Dans la troisieme catégorie sur la réalité
virtuelle, les SCA de type 3 sont majoritaires, mais d’autres ataxies génétiques sont
aussi impliquées (ataxies de Friedreich, ataxies télangiectasies, ataxies autosomiques
récessives et ataxies oculomotrices de type 1). Enfin, la quatrieme catégorie sur
I'optocinétique n’'implique que des sujets atteints de SCA de type 6 (en effet seulement
I'étude de Bunn et al. constitue cette catégorie).
Au total, les SCA de types 6 et 2 et les ataxies cérébelleuses apres AVC ont été les
trois étiologies les plus investiguées dans les essais de cette revue.
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Figure 5 : Histogramme de la distribution des différents types d'ataxie cérébelleuse en fonction des

catégories d'intervention (tiré du logiciel Excel).

3.3 Parameétres étudiés

Cinqg paramétres sont étudiés dans cette revue de la littérature : les symptdmes
cérébelleux ou encore la sévérité de I'ataxie, la posture, I'équilibre, la marche et la

fonction (aussi appelée I'indépendance).

3.3.1 Sévérité et Symptdmes cérébelleux

Les symptébmes cérébelleux ont été évalués dans les 9 essais cliniques étudiés : 2
études (i.e. 22%) ont utilisé I'échelle d’évaluation International Cooperative Ataxia
Rating Scale (ICARS) (Bultmann et al., 2014; Chang et al., 2015) et les 7 autres études
(i.e. 78%) ont utilisé I'échelle Scale for the Assessment and Rating of Ataxia (SARA).
Ces deux échelles sont reconnues et validées dans I'évaluation de l'ataxie et des
symptomes cérébelleux’. Les symptdmes cérébelleux étaient les critéres de jugement
principaux de 6 études, excepté les essais de Bultmann et al., Bunn et al., et Dos

Santos et al., ou les criteres de jugement n’étaient pas précisés.

7 Dans ces deux échelles, plus le score est élevé, plus la gravité de I'ataxie est importante. L’échelle
SARA est sur 40 points tandis que I'’échelle ICARS est sur 100 points (Dumergue, 2016).
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3.3.2 Posture

La posture a été évaluée au sein de 6 études. Pour cela, 5 études (Rodriguez-Diaz et
al. ; Kaut et al. ; Miyai et al. ; Schatton et al. ; Wang et al. ; i.e. 83%) ont utilisé les sous-
scores de position assise et de position debout de I'échelle SARA, 1 étude (Dos Santos
et al., i.e. 17%) a utilisé le Time Up and Go Test (TUG) et 1 étude (Schatton et al., i.e.
17%)® a utilisé le Test de Romberg en position assise®. Les 5 études ayant utilisé les
sous-scores de I'échelle SARA considéraient cette échelle comme leur critére de
jugement principal (voir les Annexes XIV a XVII pour le détail des échelles utilisées

dans chaque essai).

3.3.3 Equilibre
L’équilibre a été évalué dans 4 études. Une étude (Bunn et al., i.e. 25%) a utilisé le
score de 3 items regroupés de I'échelle SARA, en plus d’un « test d’oscillation » en
position debout (avec variation des conditions visuelles); 1 étude (Dos Santos et al.,
i.e. 25%) a utilisé la Berg Balance Scale (BBS), 1 étude (Miyai et al., i.e. 25%) a évalué
le nombre de chutes et 1 étude (Wang et al., i.e. 25%) a utilisé le « test de contrble
directionnel de la limite de stabilité » a I'aide la plateforme Smart Balance Master®.

3.3.4 Marche

La marche a été évaluée par 7 études. Parmi celles-ci, 5 études (Rodriguez-Diaz et
al., 2018; Kaut et al., 2014; Miyai et al., 2012; Schatton et al., 2017; Wang et al., 2018 ;
i.e. 71%) ont utilisé le « sous-score marche et posture » de I'échelle SARA (qui
correspondait a leur critere de jugement principal) ; 2 études (Miyai et al., 2012; Wang
et al., 2018 ; i.e. 29%) ont utilisés des parametres spatio-temporels (dont I'une grace
au GaitRite System) tels que la vitesse de marche, la cadence et la largeur de pas ; 1
étude (Bultmann et al., 2014, i.e. 14%) a utilisé les sous-scores de I'échelle ICARS ; 1
étude (Dos Santos et al., 2018, i.e. 14%) a utilisé le test TUG ; 1 étude (Kaut et al.,
2014, i.e. 14%) a utilisé le sous-score de marche de I'échelle SCA Functional Index
Score (SCAFI) ; et 1 étude (Miyai et al., 2012, i.e. 14%) a utilisé I'échelle Functional
Ambulation Categories (FAC).

8 Le total des pourcentages (réalisé sur le total des études ayant évalué le paramétre d’intérét) n’est
pas égal a 100% car certaines études ont utilisé plusieurs échelles d’évaluation pour un méme
paramétre (voir les Tableaux des Annexes XVIII & XXVI).

9 Voir les fiches de lecture des Annexes | a IX pour la description des échelles utilisées.
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3.3.5 Fonction

Quatre études ont évalué I'impact fonctionnel des interventions. Trois études (Bunn et
al., 2015; Dos Santos et al., 2018; Miyai et al., 2012 ; i.e. 25%) ont utilisé la Mesure de
I'Indépendance Fonctionnelle (MIF, qui était le second critére de jugement principal de
I'étude de Miyai et al. aprés la SARA), 1 étude (Bunn et al., 2015, i.e. 15%) a utilisé la
Functional Balance Scale (FBS) ou Berg Balance Scale (BBS) et 1 étude (Schatton et
al., 2017, i.e. 15%) a utilisé I'échelle Goal Attainment Scaling (GAS).

3.3.6 Tests Statistiques

Les tests statistiques utilisés ont été répertoriés pour chaque étude dans les tableaux
des résultats de chaque parametre étudié, dans les Annexes XVIII a XXIII pour les
effets immédiats des interventions, et dans les Annexes XXIIl a XXVI pour la rétention

des effets des interventions a long terme.

3.4 Effets immédiats des interventions
3.4.1 Sévérité et symptdomes cérébelleux

Les 9 essais cliniques ont évalué I'effet immédiat de I'intervention sur la sévérité de
I'ataxie cérébelleuse et les symptdmes cérébelleux. Une différence significative a été
obtenue suite a I'analyse intragroupe des groupes expérimentaux de 7 essais, dont 2
ont utilisé I'échelle ICARS et 5 ont utilisé I'échelle SARA. Seulement 2 essais n’ont pas
obtenu de différence significative dans les groupes d’intervention pour le score total
de l'échelle SARA en post-intervention (Bunn et al., 2015; Kaut et al., 2014).
Concernant I'analyse au sein des groupes contréles, 4 études ont fourni des résultats.
Parmi celles-ci, une différence significative a été retrouvée uniquement dans le groupe
contréle de I'étude de Dos Santos et al., ou les 10 patients concernés avaient suivi 20
semaines d’entrainement a la marche avec I'aide d’'un thérapeute (versus I'assistance
robotisée a la marche du groupe expérimental). Dans cette étude, les analyses des
résultats des 2 groupes en post-intervention montraient donc un changement

significatif par rapport a I'entrée dans I'étude.

Quatre essais ont effectué une analyse intergroupe des effets de I'intervention sur le
score total de I'échelle ICARS (Bultmann et al., 2014) et celui de I'échelle SARA
(Rodriguez-Diaz et al., 2018; Dos Santos et al., 2018; Wang et al., 2018). Aucune des
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études n’a obtenu de différence significative entre les groupes pour le score total des
échelles de sévérité en post-intervention (voir le Tableau des Résultats de la Sévérité
et des Symptémes cérébelleux en post-intervention en Annexe XVIII).

Schatton et al. ont montré une corrélation significative entre la diminution du score total
de I'échelle SARA et 'augmentation du nombre d’heures d’entrainement par semaine
(p=0,04).

3.4.2 Posture

Dans I'ensemble, 6 essais cliniques ont étudié la posture. Cing d’entre eux ont évalué
les effets sur la posture a I'aide des sous-scores (marche et posture) de I'échelle
SARA, et 2 d’entre eux ont utilisé le TUG test et le test de Romberg assis (Dos Santos
et al., 2018 et Schatton et al., 2017 respectivement). Les comparaisons entre les
groupes ont été réalisées dans 3 études : les résultats post-intervention des sous-
scores SARA de I'étude de Kaut et al. étaient significativement différents entre les
groupes, contrairement a ceux de I'étude de Wang et al qui n‘ont pas montré de

différence statistiquement significative.

Les analyses intragroupes des groupes expérimentaux en post-intervention ont révelé
une diminution significative des sous-scores (marche et posture) de I'échelle SARA
dans 4 études (Rodriguez-Diaz et al., 2018; Miyai et al., 2012; Schatton et al., 2017;
Wang et al., 2018). En effet, Kaut et al. n’'ont pas démontré de différence significative
pour ces sous-scores apres la correction statistique par Bonferroni dans le groupe

d’intervention, et également dans le groupe contréle.

Dans I'analyse du groupe expérimental en post-intervention de I'étude de Dos Santos
et al., les résultats post-intervention du TUG test montrent une différence significative
pour le groupe entrainé a la marche par assistance robotisée, et également pour le
groupe contréle qui a bénéficié de l'aide d’'un thérapeute. De plus, la comparaison
entre les deux groupes n’a pas révélé de différence significative en post-intervention

(voir le Tableau des Résultats de la Posture en post-intervention en Annexe XIX).

Dans I'étude de Schatton et al., 'analyse intragroupe des résultats post-intervention
du test de Romberg assis n’a révélé de différence statistiquement significative que
lorsque les sujets avaient les yeux fermés. Dans cette méme étude, les auteurs ont

également montré une corrélation significative entre la réduction des oscillations en
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position assise au test de Romberg assis et la diminution des sous-scores marche et
posture de I'échelle SARA (p=0,005).

3.4.3 Equilibre

~

Quatre études ont évalué I'équilibre a court terme. Dans les analyses statistiques
intragroupes de ces 4 études, 3 d’entre elles révélent une différence significative en
post-intervention concernant : les résultats de I'équilibre en position debout lorsque les
images observées par les sujets défilent & des vitesses moyennes a élevées (Bunn et
al., 2015) ; les résultats de I'échelle de Berg (BBS) dans le groupe d’entrainement a la
marche par assistance robotisée et pour le nombre de chutes (Dos Santos et al., 2018;
Miyai et al., 2012 ; voir le Tableau des Résultats de I'Equilibre en post-intervention en
Annexe XX).

Dans I'essai de Dos Santos et al., les analyses des résultats a l'intérieur du groupe
contrble en post-intervention ont également montré une différence statistiquement

significative, par rapport aux résultats recueillis en pré-intervention.

Parmi ces 4 études (Bunn et al., 2015; Dos Santos et al., 2018; Miyai et al., 2012;
Wang et al.,, 2018), seulement 2 ont effectué des analyses statistiques entre les
groupes qui n’ont pas réveélé de différence significative, que ce soit pour I'échelle de
Berg dans I'étude de Dos Santos et al. ou pour le test de contréle directionnel de la

limite de stabilité dans I'étude de Wang et al.

3.4.4 Marche
Sept études ont évalué la marche en post intervention.

Concernant les analyses intragroupes des résultats des sous-scores de I'échelle
SARA, 4 études sur 5 ont trouvé une différence statistiquement significative. Dans
I'étude de Kaut et al., aucune différence significative n’a été trouvée a l'intérieur de

chaque groupe, aprés la correction statistique par Bonferroni.

Parmi ces 5 études, 2 ont fourni la p-value de I'analyse statistique intergroupe, qui
n’était significative que dans I'étude de Kaut et al. et non dans I'étude de Wang et al.

(voir le Tableau des Résultats de la Marche en post-intervention en Annexe XXI).

Bultmann et al. rapportaient une différence statistiquement significative dans I'analyse
intragroupe des résultats post-intervention des sous-scores ICARS (p<0,03).
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Néanmoins, ces résultats n’étaient pas statistiquement significatifs dans I'analyse

intergroupe par rapport aux résultats du groupe contréle (p>0,99).

Dos Santos et al. ont également évalué la marche en post-rééducation. Il y avait une
différence significative dans les analyses statistiques a l'intérieur de chaque groupe
(MAR : p=0,011 et MAT?: p=0,017), mais la p-value n’était pas significative pour

I'analyse entre les groupes apres le protocole (p=0,684).

Kaut et al. ont également utilisé I'échelle SCAFI pour évaluer la marche. L’analyse
intragroupe a révélé une différence statistiqguement significative uniquement dans le
groupe d’intervention (traité par résonnance stochastique) et non dans le groupe

contréle. L’analyse entre les groupes n’a pas été réalisée.

Miyai et al. ont également évalué la marche a I'aide de paramétres spatio-temporels
tels que la vitesse et la cadence de marche, et la Catégorie de Marche Fonctionnelle
(FAC). Des analyses a lintérieur du groupe expérimental ont été réalisées et ont
montré des différences statistiquement significatives pour les résultats de la vitesse de
marche et de I'échelle FAC. La p-value n’était pas significative pour les valeurs de
cadence de marche. Les p-values du groupe contréle n‘ont pas été fournies et

I'analyse entre les groupes n’a pas été réalisée dans cet essai.

Enfin, Wang et al. ont également utilisé des paramétres spatio-temporels pour évaluer
la marche, tels que la vitesse de marche et la largeur de pas, mais aucune différence
statistiquement significative n’a été retrouvée dans les analyses intragroupes. De plus,
I'analyse entre les groupes n’a également pas révélé de différence statistiguement

significative.

3.4.5 Fonction
Concernant I'aspect fonctionnel, 4 études I'ont évalué.

Sur les 3 études ayant utilisé la MIF, Dos Santos et al. et Miyai et al. ont montré une
différence statistiquement significative dans l'analyse au sein de leur groupe

expérimental, contrairement a I'étude de Bunn et al.

10 Rappel : MAR : marche assistée par robot ; MAT : marche assistée par un thérapeute de I'essai de
Dos Santos et al.
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D’autre part, Miyai et al. ont montré une différence significative pour le score total de
la MIF, mais également pour ses sous-scores moteurs (voir le Tableau des Résultats
de la Fonction en post-intervention en Annexe XXIl). Dans I'essai de Dos Santos et
al., la différence entre les scores de la MIF avant et aprés l'intervention était également
significative dans le groupe contréle MAT (MAR: p=0,042 et MAT : p=0,016).
L’analyse entre ces deux groupes n’a alors pas montré de différence statistiquement

significative aprés la réalisation du protocole (p=0,343).

La comparaison intragroupe des scores avant/apres la rééducation de I'échelle FBS
(dans I'étude de Bunn et al.) n’a pas montré de différence statistiquement significative
dans le groupe rééduqué au moyen de I'optocinétique a domicile. Les p-values des

deux groupes n’ont pas été indiqguées mais n’étaient pas significatives.

Enfin, la comparaison a l'intérieur du groupe d’intervention avec exergaming des
scores de I'échelle GAS a montré une différence significative entre I'évaluation preé-
traitement et I'évaluation post-traitement a 12 semaines d’intervalle (p<0,002). La p-

value du groupe contrdle n’a pas été donnée (Schatton et al., 2017).

3.4.6 Résultats généraux

Globalement, la majorit¢ des analyses statistiques a [lintérieur des groupes
expérimentaux en post-intervention démontre des différences significatives au regard
des différents paramétres d’intérét dans cette revue (voir Figure 6). Bien que les
échelles d’évaluations et les tests statistiques utilisés soient différents entre les études
(voir Fiches de lecture en Annexes | a IX), il est possible d’avoir une vue d’ensemble
afin d’obtenir les proportions des études ayant démontré une significativité

statistique pour les différents parametres étudiés.

Sept essais sur 9 ont révélé une diminution significative des symptémes cérébelleux,
et deux études de la catégorie des matériels technigues [Bultmann et al. (tapis de
marche) et Kaut et al. (plateforme de vibration stochastique)] n’ont respectivement pas
montré de différence significative. Six essais sur 7 ont détecté une amélioration
significative de la marche, et seule I'étude de Kaut et al. dans la catégorie des matériels
techniques n’a pas montré de différence significative. Cing essais sur 6 ont montré une
amélioration significative de la posture mais I'étude sur les vibrations stochastiques
n’en a pas montré. Trois essais sur 4 ont détecté une amélioration significative de
I'équilibre et de la fonction. En effet, I'étude sur les vibrations stochastiques n’a pas
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démontré de différence significative sur I'équilibre ; et I'étude concernant les exercices
d’équilibre a 'aide de l'optocinétique n’a pas détecté de différence significative sur la
fonction (Bunn et al., 2015; Kaut et al., 2014).

100%
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40%
30%
20%
10%

0%

Sévérité et Posture Equilibre Marche Fonction
Symptébmes
cérébelleux

mS* mNS =mND

Figure 6 : Histogramme du pourcentage d'études ayant révélé une différence statistiquement
significative selon le principal paramétre étudié, dans les analyses a l'intérieur des groupes
expérimentaux (tiré du logiciel Excel).

(S* = significatif ; NS = non significatif, ND = non disponible)

Le Tableau VII suivant compléte la Figure 6 en indiquant quelles études ont montré
globalement une différence statistiquement significative en post-intervention dans le
groupe expérimental, pour le principal critere évalué. La couleur bleue représente la
catégorie des dispositifs techniques, la couleur orangée représente la catégorie des
programmes de rééducation, la couleur grise représente la catégorie de la réalité
virtuelle et la couleur jaune représente la catégorie d’exercices d’équilibre avec

optocinétique.

Page 28 sur 56
DELUBAC
(CC BY-NC-ND 2.0)



Tableau VII ; Tableau des études ayant révélé une différence statistiquement significative (S*) selon le
principal paramétre étudié, dans les analyses a l'intérieur des groupes expérimentaux (tiré du logiciel
Excel ; NS = Non Significatif, ND = Non disponible).

Auteurs ssf%/[é):grénzg Posture Equilibre Marche Fonction
BuItm2a(;11n4et al., g* ND ND g* ND
Chang et al., 2015 S* ND ND ND ND
Dos S;gtfg etal., S S S S* S
Kaut et al., 2014 NS NS ND NS ND
Rodrgllfezzo-ngaz et g+ g+ ND g ND
Miyai et al., 2012 S* S* S* S* S*
Schatztg%et al., g* S ND S* S*
Wang et al., 2018 S* S* NS S* ND
Bunn et al., 2015 NS ND S* ND NS

Dans I'ensemble, 3 catégories de rééducation ont révélé une amélioration significative
dans tous les parameétres étudiés : la rééducation a I'aide de matériels techniques, la
réalité virtuelle et les programmes de rééducation. La 4™e catégorie concernant la
rééducation de l'équilibre a laide de l'optocinétique n’a montré de différence

significative que pour I'équilibre, et non pour la fonction et la sévérité de I'ataxie.

Dans I'ensemble, la catégorie de techniques la plus représentée est celle des
dispositifs techniques. Les 4 études concernées ont évalué tous les paramétres
d’intérét dans cette revue. Néanmoins, selon les techniques utilisées, la significativité
des effets varie dans les groupes expérimentaux des essais (Voir Figure 7), et les
vibrations stochastiques n’ont pas révélé de significativitt dans les analyses

intragroupes.

La catégorie des programmes de rééducation est aussi bien représentée dans tous
les parametres investigués chez les patients. Les 2 essais de cette catégorie ont révélé
des différences significatives dans les groupes expérimentaux concernant les

symptoémes cérébelleux, la posture, I'équilibre, la marche et la fonction.
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Les 2 études portant sur la réalité virtuelle ont également investigué tous les
parametres. Cette troisieme catégorie n’a pas révéelé d’amélioration significative

seulement pour I'équilibre, contrairement aux trois autres catégories de techniques.

La quatriéme catégorie impliquant I'optocinétique, seulement représentée par I'étude
de Bunn et al., n’a eu de résultats statistiques dans le groupe expérimental qu’en ce
qui concerne les symptomes cérébelleux, I'équilibre et la fonction, par rapport au
groupe contrdle sans intervention. Cette technique n’a eu des effets statistiquement
significatifs que sur I'équilibre des patients du groupe expérimental, et non sur les

symptdomes cérébelleux et la marche contrairement aux autres catégories de

techniques.
8
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5 5 1 2 1
1 3 1 1 5 1
0 1 1 1 1 1 1 1 1
S* NS S* NS S* NS S* NS S* NS
Sévérité et Posture Equilibre Marche Fonction
Symptémes
Matériels techniques Programmes de rééducation
Réalité virtuelle Equilibre avec optocinétique

Figure 7 : Histogramme du nombre d'études par catégories de techniques en fonction de leur
significativité statistique dans les analyses des groupes expérimentaux, selon le parameétre étudié (tiré

du logiciel Excel).

Néanmoins, les analyses statistiques entre les groupes n’ont majoritairement pas
révelé de différence significative en post-traitement dans les essais (voir Figure 8). Les
4 études ayant évalué la sévérité de 'ataxie et les symptomes cérébelleux (Bultmann
et al., 2014; Rodriguez-Diaz et al., 2018; Dos Santos et al., 2018; Wang et al., 2018),
les 2 études ayant évalué I'équilibre (Dos Santos et al., 2018; Wang et al., 2018) et
'étude ayant évalué la fonction (Dos Santos et al., 2018) n’ont pas montré de
différence statistiquement significative entre les groupes. Seule I'étude de Kaut et al.
sur 4 études (i.e. 25%, Bultmann et al.; Dos Santos et al.; Kaut et al.; Wang et al.)

ayant évalué la marche a montré une significativité statistique entre les groupes a l'issu
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de l'intervention sur la plateforme de vibrations stochastiques. Et c’est également le
cas par rapport aux 2 autres études (i.e. 33%, Dos Santos et al.; Kaut et al.; Wang et
al.) ayant évalué la posture.
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Figure 8 : Histogramme du pourcentage d'études ayant révélé une différence statistiquement
significative selon le parametre étudié, dans les analyses intergroupes (tiré du logiciel Excel).

(S* = significatif ; NS = non significatif, ND = non disponible)

3.5 Rétention des effets des interventions

Sur les 9 essais cliniques étudiés dans cette revue de la littérature, seulement 2 essais
ont évalué les effets de I'intervention au long terme. En effet, Bultmann et al. ont évalué
la rétention des effets a 12 semaines aprés l'intervention d’entrainement a la marche
sur tapis roulant ; et Miyai et al. ont évalué la rétention des effets a 4, a 12, puis a 24
semaines, apres le programme intensif de réadaptation. Il est important de noter que
dans I'essai de Miyai et al., la rétention a été évaluée sur 41 patients (1 patient ayant
quitté I'étude aprés l'intervention), dans un design observationnel non contrélé, sans
distinction de groupes. Aucune des deux études n’a évalué la rétention des effets sur
la posture, donc seulement 4 des paramétres d’intérét ont été étudiés dans le suivi a
long terme des sujets : la sévérité de I'ataxie cérébelleuse, I'équilibre, la marche et la

fonction.
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3.5.1 Sévérité et symptdomes cérébelleux

La séverité et les symptébmes cérébelleux ont été évalués a long terme a l'aide de
I'échelle ICARS dans I'étude de Bultmann et al. A 12 semaines, la comparaison entre
les deux groupes n’a pas révélé de différence statistiquement significative (p=0,59).
L’analyse a l'intérieur des groupes a 12 semaines n’a pas été mentionnée (voir le
Tableau des Résultats de la Séveérité et des Symptémes cérébelleux en période de
suivi post-intervention en Annexe XXIII).

Dans I'étude de Miyai et al., la sévérité de I'ataxie cérébelleuse a été évaluée a I'aide
de I'échelle SARA. Les résultats de cette échelle sont significativement différents a 4
et & 12 semaines de suivi post-intervention, par rapport a ceux recueillis avant
l'intervention chez les 41 patients (aprés correction statistique par Bonferroni) ; mais
la différence n’est plus statistiquement significative a 24 semaines de suivi.

Cette étude a également montré, grace a un « modeéle de régression logistique » que
le score SARA évalué en pré-intervention représente un déterminant significatif de la

rétention de 'amélioration a 24 semaines post-intervention (Miyai et al., 2012).

3.5.2 Equilibre

Seul I'essai de Miyai et al. a évalué la rétention des effets du programme de
réadaptation sur I'équilibre grace au nombre de chutes. L’analyse des 41 patients a 4,
12 et 24 semaines aprés l'intervention n’a pas montré de différence statistiquement
significative (p>0,05) (voir le Tableau des Résultats de 'Equilibre en période de suivi

post-intervention en Annexe XXIV).

3.5.3 Marche
Bultmann et al. ont évalué la rétention des effets de I'entrainement sur tapis de marche
sur la marche, via les sous-scores de I'échelle ICARS. Dans le groupe d’intervention,
'analyse statistique n’a pas montré de différence significative a 12 semaines apres le
protocole (p=0,35). Les analyses statistiques au sein du groupe contréle et entre les
groupes n’ont pas été mentionnées (voir le Tableau des Résultats de la Marche en

période de suivi post-intervention en Annexe XXV).

Miyai et al. ont également évalué la marche pendant la période de suivi post-
intervention, a l'aide de différents paramétres : la vitesse de marche, la cadence et
I'échelle FAC. L’analyse des résultats de la vitesse de marche des 41 patients a montré
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une différence statistiqguement significative dans le groupe d’intervention a 4 semaines
(p<0,001), et & 12 semaines de suivi (p<0,01). Néanmoins, a 24 semaines de suivi, la
différence n’était plus statistiquement significative. De méme, les résultats de I'échelle
FAC ont montré une différence statistiquement significative pour les 41 patients a 4
(p<0,05) et & 12 semaines (p<0,01) de suivi post-intervention, mais cette différence
n’était pas maintenue a 24 semaines. Concernant la cadence de marche, les résultats
statistiques n’ont pas révélé de rétention des effets significative a 4, 12 ou 24 semaines

de suivi.

3.5.4 Fonction

L’évaluation de la rétention des effets sur la fonction n’est présente que dans I'étude
de Miyai et al. Les scientifiques ont utilisé la Mesure d’Indépendance Fonctionnelle
(MIF) pour réaliser les analyses statistigues de suivi des 41 patients en post-
intervention. Les résultats ont montré une différence statistiquement significative pour
le score total et les sous-scores moteurs de la MIF uniquement a 4 semaines de suivi.
Cette différence n’était donc plus significative a 12 et a 24 semaines (voir le Tableau

des Résultats de la Fonction en période de suivi post-intervention en Annexe XXVI).

3.6 Qualité méthodologique

L’évaluation de la qualité méthodologique a été réalisée grace a I'échelle PEDro, qui
a permis l'obtention d’un score sur 10 pour chaque essai clinique (voir figure 9 et
tableau du score PEDro pour chaque étude en Annexe XXIX)1. Ce score représentatif
de la méthodologie utilisée dans les études permet d’appréhender le niveau de preuve

des études et d’identifier les biais éventuels.

Les 11 criteres de I'échelle PEDro peuvent étre regroupés en trois catégories (cf.
explications de I'échelle PEDro en Annexe XXX). Le critére 1 (non inclus dans le score
PEDro) représente la « validité externe » c’est-a-dire la « généralisabilité » des études,
a condition qu’elles mentionnent les critéres d’éligibilité choisis. Les criteres 2 a 9
représentent la « validité interne » des études. Et les criteres 10 et 11 correspondent
a « l'interprétabilité » des résultats, selon les informations statistiques détaillées dans

les études.

11| est important de rappeler que I'item 1 de I'échelle n’est pas inclus dans le score PEDro.
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Wang et al. 2018
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Figure 9 : Score PEDro (sur 10) de chaque essai (tiré du Logiciel Excel).

L’étude de Wang et al. a le plus haut score de qualité méthodologique qui correspond
a 8/10, mais 2 items de validité interne n’ont pas été attribués car I'insu des sujets et
des thérapeutes n’a pas été mentionnée dans l'article. Trois études ont un score a
7/10 (Rodriguez-Diaz et al., 2018; Kaut et al., 2014; Miyai et al., 2012). L’étude de
Bunn et al. a obtenu un score de 6/10. Deux autre études ont un score a 5/10
(Bultmann et al., 2014; Chang et al., 2015). Et enfin les études de Dos Santos et al. et
de Schatton et al. ont respectivement obtenu un score de 4/10 et 3/10, avec un
mangue de points importants dans les trois catégories critérielles. Dans cette étude
(Schatton et al., 2017), les sujets n'ont pas été randomisés mais attribués aux groupes

en fonction de leur score initial a I'échelle SARA.
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Figure 10 : Détails des scores par catégorie de criteres PEDRO pour chaque essai (tiré du Logiciel
Excel).

Concernant la validité externe des études, 4 études ne répondent pas au critéere 1
(Bultmann et al., 2014; Bunn et al., 2015; Chang et al., 2015; Schatton et al., 2017).
Trois études remplissent moins de 50% des criteres de validité interne (Chang et al.,
2015; Dos Santos et al., 2018; Schatton et al., 2017). Trois études ne répondent pas
aux critéres 10 et 11 d’interprétabilité des résultats (Bultmann et al., 2014; Rodriguez-
Diaz et al., 2018; Schatton et al., 2017).

4. Discussion

L’objectif principal de cette revue de la littérature est d’étudier I'efficacité des
technigues de rééducation dans le traitement des troubles de la posture, de I'équilibre
et de la marche, chez des patients adultes atteints d’ataxie cérébelleuse génétique ou
secondaire. Secondairement, il s’agit d’étudier I'aspect fonctionnel de ces techniques
de rééducation kinésithérapique, qui peut impacter les activités de la vie quotidienne
des individus. Pour cela, cette revue regroupe alors les données (quantitatives et
qualitatives) des 9 essais cliniques randomisés (ECR) inclus, afin de réaliser une
interprétation qualitative des résultats et ainsi cibler les effets des différentes

techniques de rééducation sur I'ataxie.
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4.1 Caractéristiques des essais

Les 9 essais cliniques inclus sont relativement récents, ce qui rend cette revue assez
pertinente dans le contexte actuel. Quatre essais ont été publiés entre 2017 et 2018
(Rodriguez-Diaz et al., 2018; Dos Santos et al., 2018; Schatton et al., 2017; Wang et
al., 2018), et le plus ancien date de 2012 (Miyai et al., 2012). Ainsi ils rendent compte
de thérapies actuelles et se basent sur plusieurs études antérieures.

L’analyse détaillée de toutes ces études et I'extraction des données essentielles ont
révélé une importante variabilité concernant la population étudiée, lintervention
réalisée et les échelles d’évaluation utilisées. A toutes ces disparités s’est également
ajoutée la variabilité du score méthodologique des essais (voir Partie 5.6.1
Méthodologie des essais cliniques).

Dans un premier temps, toutes les études incluses n’avaient pas les mémes objectifs.
Six études avaient pour but commun d’évaluer I'efficacité de la rééducation proposée
sur différents parametres choisis. Néanmoins, 3 études portaient davantage sur :
I'évolution et la récupération des déficits moteurs apres AVC cérébelleux isolés dans
I'étude de Bultmann et al. ; I'investigation par Bunn et al. de la « faisabilité d’'un essai
contr6lé randomisé » portant sur une « intervention d’équilibre a domicile » ; et
I'évaluation de la « coordination fonctionnelle et du contrdle réciproque des muscles
agonistes et antagonistes » apres entrainement au vélo dans I'étude de Chang et
al. Ces essais ont donc inclus une analyse des effets de lintervention en post-
traitement, mais qui, ne correspondant pas a leur principal objectif, semblait apparaitre
plutdt au second plan. De ce fait, ces études pilotes pionnieres ne comportent pas
toutes les données nécessaires a l'interprétation des résultats. Aussi, I'étude de Bunn
et al. portait plus sur la « faisabilité d’'un essai contrélé randomisé a domicile », que
sur l'efficacité de la rééducation proposée ; c’est pourquoi plusieurs analyses
statistiques avaient plutét pour but de déterminer la fiabilité des évaluations, ou encore
les tailles d’échantillons nécessaires selon le critere de jugement principal utilisé. Cet
élément pourrait également expliquer le faible nombre de paramétres d’intéréts
évalués (sévérité, équilibre et fonction) et donc les moindres résultats par rapport aux

autres essais (voir Figure 7).

D’autre part, les tailles des échantillons des patients étudiés étaient trés différentes.

Entre les 9 essais, le nombre de patients inclus variait entre 9 et 42. Tout comme le

Page 36 sur 56
DELUBAC
(CC BY-NC-ND 2.0)



nombre de femmes (entre 3 et 20) et le nombre dhommes (entre 4 et 23) qui
dépendaient aussi du nombre total d’individus (voir Tableau |). Les ages des sujets
étaient aussi trés variés et s’étendaient entre 16 et 62,5 ans, avec un écart-type éleveé
a 14,61 ans représentant une forte disparité entre les patients investigués dans les
études. Seule la durée d’évolution était assez similaire entre les études (moyenne +/-
écart-type = 9 +/- 2 ans), puisque généralement celles-ci étudient principalement
I'ataxie cérébelleuse en phase chronique, lorsque les sujets sont cliniquement stables.
Seuls Bultmann et al. ont choisi d’étudier I'évolution des patients atteints d’AVC
cérébelleux en phase aigue, en lien avec leur objectif d’analyser leur potentiel de

récupération??.

Les pathologies étudiées sont également trés différentes entre les essais controlés
randomisés (ECR) qui n’étudient pas les mémes types de rééducation sur les mémes
étiologies d’ataxie cérébelleuse. En effet, les principales pathologies représentées
dans ces essais sont les ataxies spinocérébelleuses (SCA) de différents types (SCA
type 1, 2, 3, 6 et 31), les accidents vasculaires cérébraux (AVC), les diverses formes
d’ataxies dégénératives ou encore les ataxies cérébelleuses idiopathiques. Cette
disparité pourrait étre due au fait que les ataxies cérébelleuses génétiques sont rares,
variables géographiquement (Rodriguez-Diaz et al., 2018), et qu'au vu du faible
nombre de recherches investiguées sur cette pathologie, les premiéres études
choisissent aléatoirement ou en fonction de leur contexte socio-environnemental les
types d’ataxies les plus pertinents a étudier. Selon Bunn et al., il est important d’étudier
les ataxies génétiques car les rééducations ne sont pas ciblées. Il est donc difficile de
catégoriser ces étiologies et démettre des hypothéses de traitements
kinésithérapiques, qui seraient plus ou moins efficaces sur tel ou tel type d’ataxie
cérébelleuse. Dans cette revue, les essais inclus ont alors beaucoup étudié les ataxies
génétiqgues dégénératives et peu les ataxies secondaires. En effet, 2 études ont
investigué des ataxies secondaires aprés AVC (cérébelleux isolé ou d’'un autre type)
mais encore aucun essai n'a porté sur des ataxies secondaires a une pathologie
dégénérative du systéme nerveux central (telle que la sclérose en plaques par

exemple), ou encore suite a des tumeurs cérébrales. Pourtant, cet aspect dégénératif

121 a durée d’évolution aprés AVC cérébelleux chez les patients inclus dans I'étude de Bultmann et al.
se comptait en jours (12,4 +/- 11,7 jours : phase aigle), c’est pourquoi, cette valeur n’a pas été intégrée
aux calculs statistiques de la durée d’évolution (en années) dans le Tableau I, afin de ne pas influencer
la moyenne (phase chronique) de facon disproportionnée.
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ne devrait pas freiner les recherches sur les ataxies secondaires, puisque les ataxies
génétiques sont également dégénératives. Kaut et al. ont précisé que I'hétérogénéité
de ces maladies neurologiques, notamment en ce qui concerne la sclérose en plaques

et ses différentes formes, limite les investigations.

Egalement, les interventions sont trés différentes selon les études considérées : le
nombre total de séances s’étend de 4 a 480 ; la durée des séances de 15 a 60
minutes ; et la durée totale de l'intervention s’étend de 1 a 24 semaines. Seule la
fréquence des séances par semaine est relativement similaire entre les études autour
de 3 a 5 fois par semaine, avec un faible écart-type de 1 séance (voir Tableau Il). En
effet, aucune recommandation n’étant définie a ce jour, les nouvelles études ne
peuvent s’appuyer que sur les études précédentes pour définir un protocole
d’intervention pertinent et adapté. Néanmoins, selon les lieux des études, les
références bibliographiques utilisées (tres hétérogénes) et les moyens a disposition,
la variabilité reste importante entre les interventions. Peu d’études évaluent les effets
des techniques a long terme ce qui constitue un manque important de données lors
de I'analyse de suivi en post-intervention. Seulement 2 études ont effectué un suivi a
long terme des résultats a la suite d’'un entrainement sur tapis de marche (Bultmann

et al., 2014) ou d’'un programme de rééducation intensif (Miyai et al., 2012).

De plus, les échelles d’évaluation utilisées ne sont pas toutes identiques dans les
essais, ce qui limite également les possibilités de comparaison. Pour la sévérité de
I'ataxie cérébelleuse et les symptdomes cérébelleux, il existe deux principales échelles
validées telles que I'échelle ICARS (International Cooperative Ataxia Rating Scale) et
I'échelle SARA (Scale for the Assessment and Rating of Ataxia), qui est plus précise
et plus rapide par rapport a I'échelle ICARS (Rodriguez-Diaz et al., 2018; Valantin,
2017; Wang et al., 2018). La majorité des 9 essais étudiés ont d’ailleurs utilisé cette
échelle, a I'exception de 2 d’entre eux qui ont choisi I'échelle ICARS. Concernant les
autres parametres évalués, ces deux échelles sont encore souvent utilisées au moyen
de leurs sous-scores notamment pour évaluer la marche et la posture, parmi de
nombreuses autres échelles tels que le TUG test, le test de Romberg et les parametres
spatio-temporels au cours de la marche. Cette variabilité pourrait également étre due
a un manque de recommandations en matiere d’échelles validées, ou encore a des

contextes et des préférences dépendantes des investigateurs.
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Aussi, les tests statistiques utilisés sont variables entre les études. lls dépendent de
I'échelle choisie et de la loi de distribution que suivent les variables. Cependant, pour
une méme échelle utilisée dans plusieurs études, il est difficile d’émettre des
comparaisons lorsque les tests statistiques sont différents (test de Wilcoxon versus
« Analysis of Variance » par exemple). C’est le cas pour la majorité des essais
cliniques de cette revue, ainsi les comparaisons des résultats entre les études ont donc
été réalisées dans la connaissance qu’elles puissent étre insuffisantes, au vu de la

disparité des tests statistiques utilisés.

4.2 Effets immédiats des intervention
4.2.1 Sévérité et symptomes cérébelleux

Dans les groupes expérimentaux, trois catégories de rééducation, parmi les quatre
précédemment définies (voir Partie 4. Résultats), révélent une amélioration
statistiqguement significative de [I'ataxie cérébelleuse en post-intervention: la
rééducation via des dispositifs techniques, via des programmes de rééducation et via

la réalité virtuelle.

Dans la premiére catégorie de rééducation concernant les dispositifs techniques,
I'amélioration significative des échelles spécifiques a I'ataxie cérébelleuse concerne 3
techniques : I'entrainement a la marche, sur tapis de marche pendant 2 semaines ou
avec assistance robotisée pendant 20 semaines chez des patients atteints d’ataxie
cérébelleuse a la suite d'un AVC ; et également I'entrainement au vélo pendant 4
semaines chez des patients atteints d’ataxies génétiques, telles que les SCA de type
1, 2, 3, 6 ou bien non identifiées (Voir I'histogramme des Dispositifs techniques de
FAnnexe XXVII). Dans cette catégorie, 1 étude n’a pas détecté de différence
statistiguement significative apres traitement par vibrations stochastiques chez des
patients atteints de SCA de type 1, 2, 3 ou 6. Toutefois, le score SARA a diminué
globalement de 1,34 points au cours de I'étude ce qui est supérieur au changement
clinigue minimum défini a 1,1 points. Ainsi, les auteurs de cet essai pilote suggerent
gu’un allongement de la durée de traitement a 4 semaines (avec 12 séances, au lieu

d’'une semaine de 4 séances) permettrait d’obtenir un meilleur bénéfice.
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Dans la deuxieme catégorie, les 2 programmes de rééducation investigués ont montré
une amélioration significative de l'ataxie cérébelleuse et de ses symptdémes. L'un
correspondait a un programme de rééducation multidisciplinaire incluant 2 séances de
kinésithérapie le matin et 2 'aprés-midi pendant 24 semaines pour des sujets atteints
de SCA de type 2 ; l'autre consistait en un programme de conditionnement général
avec une seéance de Kkinésithérapie par jour de semaine et une séance de
kinésithérapie ou d’ergothérapie en fin de semaine, pendant 4 semaines, chez des
sujets atteints d’ataxies cérébelleuses idiopathiques, de SCA de type 6 ou 31 (Voir
I'histogramme des Programmes de rééducation de I'’Annexe XXVII). Le premier
programme étant plus récent que le second, qui avait déja montré une amélioration
significative des symptdmes en 4 semaines, il était probable qu’une plus longue durée
d’intervention puisse produire des effets similaires voire meilleurs. Rodriguez-Diaz et
al. ont expliqué qu’ils s’attendaient a ce que les effets de lintervention dans la
précédente étude de Miyai et al. aient été plus rapides que ceux de leur étude en
raison de la « nature moins progressive » des SCA de types 6 et 31 par rapport a
celles de type 2. Ce fait pourrait aussi expliquer leur choix initial d’étendre leur
programme sur 24 semaines, une durée plus importante que les autres types
d’intervention également. Néanmoins, ce type de programme sur le long terme peut
diminuer I'observance et la motivation des patients souvent trés fatigables, et les
moyens nécessaires en termes de personnel et de temps ne sont pas équitablement

disponibles dans tous les centres de soins (Bunn et al., 2015).

Par ailleurs, Rodriguez-Diaz et al. ont suggéré que I'amélioration des symptomes
cérébelleux pourrait indiquer une « préservation partielle de I'apprentissage moteur et
des mécanismes de plasticité » chez ces patients, alors que cela était controversé
auparavant. Miyai et al. l'avait également mis en évidence en montrant que
'apprentissage moteur était corrélé aux gains fonctionnels aprés intervention. Les
exercices physiques permettraient alors de stimuler la plasticité neuronale, via des
mécanismes moléculaires avec augmentation de la régénération axonale et de la
potentialisation a long terme (LTP) dans le cortex moteur. Ainsi, d’aprés ces 2 études,
les programmes de rééducation doivent comprendre des séances intensives et
répétées basées sur I'équilibre, la marche et les activités quotidiennes (Rodriguez-
Diaz et al., 2018; Miyai et al., 2012).
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La troisieme catégorie incluant les deux essais sur la réalité virtuelle, a également
montré une amélioration significative des symptomes cérébelleux dans les groupes
expérimentaux en post-intervention. Les deux protocoles « d’exergaming » basés sur
des jeux vidéo, de 12 et 4 semaines avaient donc des effets sur les patients atteints
d’ataxies dégénératives avancées et de SCA de type 3. Wang et al. ont montré une
diminution du score SARA de 1,5 points dans le groupe « exergaming » et de 2 points
dans le groupe contrdle qui sont inférieures aux données de la littérature (réduction de
2,8 a 5,2 points suite a 4 semaines d’entrainement intensif). L’évolution naturelle de la
SCA de type 3 conduit a une augmentation de ce méme score de 1,1 a 1,6 points par
an, c’est pourquoi les intervention limitent et retardent cette évolution. Aussi, d’aprés
Wang et al., plus I'entrainement est intensif, plus la réduction du score SARA est
importante. Mais d’autres études avec de plus grands échantillons sont nécessaires
pour vérifier le bénéfice clinique de « 'exergaming ». Schatton et al. ont montré une
réduction de 2,5 points sur I'échelle SARA chez des patients a des stades avancées
d’ataxies dégénératives, ce qui correspond au méme ordre de grandeur retrouvé dans
la littérature pour la rééducation de patient a des stades plus modérés de la maladie.
L’entrainement individualisé de cette étude dans un programme « d’exergaming » a
domicile a augmenté la motivation et « 'autonomisation » des patients inclus. Mais le
faible échantillon de cette étude comprenant des patients jeunes et plus avancés dans
la maladie, et 'absence de groupe contrble distinct réduisent l'interprétation des
résultats. Ces types d’exercices trés motivants pour les patients qui se montrent
adhérents au programme, semblent pertinents mais nécessitent malgré tout des

investigations supplémentaires (Wang et al., 2018).

La quatrieme catégorie qui consiste en la rééducation de I'équilibre par des exercices
effectués dans un environnement avec optocinétique pendant 4 semaines, n'a pas
démontré de différence statistiquement significative chez des patients atteints de SCA
de type 6, contrairement aux précédentes catégories de rééducation. Il est donc
possible que cette technique n’ait pas d’effet sur I'ataxie cérébelleuse en elle-méme
mais sur d’autres paramétres. Il serait intéressant de connaitre son effet en I'associant
a différents types d’exercices de rééducation ou « d’exergaming », ou bien de
comparer ses effets a ceux d’une rééducation de I'équilibre standard. De plus, ce
moyen de rééducation pourrait avoir potentiellement un impact sur des ataxies
acquises non héréditaires.
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Sur les 4 études qui 'ont renseigné (Bultmann et al., 2014; Rodriguez-Diaz et al., 2018;
Dos Santos et al., 2018; Wang et al., 2018), aucune analyse intergroupe n’a montré
de différence statistiguement significative entre les groupes expérimentaux et les
groupes contrdles concernant I'amélioration de l'ataxie cérébelleuse. Ainsi, les
puissances statistiques de ces premiers essais ne sont potentiellement pas suffisantes
pour montrer une différence, bien que dans certaines études, 'amélioration dans le
groupe expérimental soit supérieure a celle dans le groupe contrdle (Rodriguez-Diaz
et al., 2018; Chang et al., 2015; Kaut et al., 2014).

Néanmoins, il y a un bénéfice clinique dans plusieurs études lorsqu’on s’intéresse a la
valeur du changement des scores de I'échelle SARA (Kaut et al., Schatton et al., et

Wang et al. 'ont mentionné).

4.2.2 Posture

Dans I'ensemble, 6 études représentant 3 catégories de techniques ont évalué la
posture au sein des groupes expérimentaux. Seule la quatrieme catégorie de

techniques impliquant I'optocinétique n’est pas représentée.

Parmi ces catégories, toutes les techniques ont conduit & une amélioration significative
de la posture dans le groupe d’intervention, a I'exception de la plateforme de vibrations
stochastiques dans 'étude de Kaut et al. Comme pour le premier paramétre étudié
correspondant a la sévérité de 'ataxie, cette étude pilote manquait probablement de
puissance statistique pour montrer une différence significative. De plus, les analyses
statistiques des échelles d’évaluation de la posture ont été soumises a une correction
par Bonferroni qui diminue la probabilité que ces tests soient significatifs et affinent la
décision vis-a-vis des hypothéses HO ou H1 (Armstrong, 2014). Cet ajustement
pourrait donc expliquer le résultat non significatif de ces analyses dans I'étude de Kaut
et al. par rapport aux autres études, qui n’ont pas utilisé la correction par Bonferroni.
Toutefois, les patients du groupe d’intervention ont tout de méme amélioré leurs sous-
scores « marche et posture » de I'échelle SARA. Kaut et al. ont d’ailleurs montré une
plus grande tendance a 'amélioration dans les sous-scores SARA relatifs a I'ataxie du
tronc (marche, positions debout et assise) que dans ceux relatifs a I'ataxie des

membres, ce qui est en lien avec I'étude de Miyai et al.
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Ainsi les techniques qui ont significativement amélioré la posture regroupent
'entrainement a la marche par assistance robotisée, les deux programmes de

rééducation intensifs et les deux protocoles de réalité virtuelle.

Trois études ont rapporté les résultats des analyses intergroupes en post-intervention
sur la posture. L’étude de Dos Santos et al. sur I'entrainement a la marche par
assistance robotisée n’a pas démontré de différence significative avec le groupe
contréle bénéficiant d’'une assistance par le thérapeute ; de méme pour I'étude de
Wang et al. qui n'a pas montré de difféerence sur la posture entre le groupe
d’'intervention avec « exergaming » et le groupe contrdle avec rééducation
conventionnelle. Seules les vibrations stochastiques ont conduit a une amélioration de
la posture significativement différente entre le groupe traité et le groupe placebo.
Toutefois, les auteurs n‘ont pas précisé les raisons potentielles de cette différence
significative entre les groupes. Il semblerait que les vibrations stochastiques puissent
stimuler les « voies afférentes spinocérébelleuses de la proprioception » et donc
engager une compensation des dommages cérébelleux par des structures extra-
cérébelleuses (notamment les ganglions de la base ou encore les ganglions spinaux),
ce qui aurait un effet sur la posture et la marche (Kaut et al., 2014). Cet argument

pourrait alors expliquer en partie la différence entre les sujets traités et les contrdles.

4.2.3 Equilibre

Quatre études ont investigué ce paramétre et représentent les 4 catégories. L'équilibre
des patients atteints d’ataxie cérébelleuse génétique ou secondaire a été amélioré de
facon significative par I'entrainement a la marche avec assistance robotisée de Dos
Santos et al., le programme de rééducation intensif de 4 semaines de Miyai et al. et
les exercices d’équilibre avec optocinétique de Bunn et al. La quatrieme étude de
Wang et al. qui consistait en un programme « d’exergaming » chez des patients
atteints de SCA de type 3 n’a pas montré d’amélioration significative de I'équilibre ni
pour le groupe expérimental, ni pour le groupe contrdle. C’est d’ailleurs le seul
parameétre investigué dans cette étude pour lequel I'amélioration dans le groupe
expérimental n’a pas été significative. En effet, Wang et al. ont expliqué que les

programmes de rééducation intensive incluant des exercices d’équilibre et de
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coordination sont nécessaires pour améliorer I'ataxie du tronc chez les patients

ataxigues et qu’'un programme d’exergaming seul n’est pas suffisant pour cela.

Uniguement deux études ont effectué I'analyse intergroupe de I'amélioration de
I'équilibre. Celles-ci n'ont pas révélé de différence statistiquement significative pour ce
parameétre, ni pour I'assistance robotisée a la marche de Dos Santos et al., ni pour le
programme « d’exergaming » avec détecteur de mouvement de Wang et al. Mais le
manque de données est relativement important pour ce parametre étudié, ainsi une
différence aurait éventuellement pu étre révélée dans d’autres essais a plus grands

échantillons de patients.

4.2.4 Marche

La marche est 'un des paramétres les plus importants a évaluer dans l'ataxie
cérébelleuse. En effet, ses caractéristiqgues sont modifiées et tres caractéristiques a
cette pathologie qui rend la « démarche ébrieuse » (Chang et al., 2015). La majorité
des études ont évalué ce parametre dans une analyse intragroupe. Toutes les
catégories de techniques (excepté celle concernant I'optocinétique) ont révélé une
amélioration significative de la marche dans les groupes expérimentaux, a I'exception
de l'étude de Kaut et al. qui étudiait les vibrations stochastiques corps entier. Les
scientifiques de cette étude ont également utilisé une correction par Bonferroni dans
'analyse des résultats du groupe expérimental, ce qui pourrait expliquer la non-
significativité par rapport aux autres études. Néanmoins, Miyai et al. ont aussi utilisé
cet ajustement aprés une analyse ANOVA, qui a pourtant révélé une significativité
statistique pour les résultats de la vitesse de marche et de la Catégorie Fonctionnelle
de Marche (FAC). Seuls les résultats de la cadence de marche n’étaient pas
significatifs dans le groupe expérimental de cet essai.

Majoritairement, les deux programmes de rééducation intensive et les deux protocoles
« d’exergaming » apportent une amélioration significative dans les troubles de la
marche, malgré des conditions expérimentales différentes, pourvu que l'intervention
dure 4 semaines au minimum selon les essais de Miyai et al., 2012 et Wang et al.,
2018. De méme I'utilisation de dispositifs techniques tels que le tapis de marche ou
I'assistance robotisée ont également des effets significatifs sur la marche. Une revue
systématique a montré que I'assistance robotisée a la marche peut « augmenter les
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chances de récupérer une marche indépendante chez des patients aprés AVC. » Bien
que controversée dans plusieurs études, cette technique peut étre un atout efficace
pour améliorer la marche dans les ataxies secondaires aprés AVC (Dos Santos et al.,
2018). Dans la premiére catégorie regroupant les dispositifs techniques, les effets sont
finalement tres dépendants des conditions expérimentales et des dispositifs utilisés. Il
est donc difficile d’émettre des conclusions générales sur les dispositifs techniques
qu’il est préférable de choisir selon le type d’ataxie. Seule la quatrieme catégorie de
rééducation avec I'optocinétique représentée par I'étude de Bunn et al. n’a pas fourni
de résultats concernant le parametre de marche. Néanmoins, un entrainement répétitif
basé sur des mouvements oculaires a montré des améliorations sur la marche, il serait
donc pertinent de I'associer a I'optocinétique pour optimiser les effets selon Bunn et

al.

Quatre études ont analysé les résultats des paramétres de marche entre les groupes
traités et les groupes contrdles. Sur les 3 études qui représentent la catégorie des
dispositifs techniques, 1 étude révéle une ameélioration significative de la marche dans
le groupe traité par vibrations stochastiques par rapport au groupe placebo en fin
d’intervention. En effet, cette amélioration présente dans les sous-scores marche et
posture de I'échelle SARA est aussi en lien avec le test de marche de 8 métres de
I'échelle SCAFI, ce qui montre que les vibrations stochastiques ont des effets sur la
marche et la posture. Les autres études sur le tapis de marche et I'assistance robotisée
n’ont pas montré de différence statistiquement significative entre les groupes, bien
gu’elles impliquent directement la rééducation de la marche. Bultmann et al. ont inclus
un faible nombre de participants (5 patients par groupe) sur une courte durée (2
semaines) pour tester l'efficacité du tapis de marche ; et Dos Santos et al. ont testé
I'efficacité de I'assistance robotisée a la marche versus I'entrainement a la marche
classique a l'aide d'un thérapeute et d’aides techniques. Ainsi ces deux raisons
pourraient expliquer I'absence de significativité entre les deux groupes de ces deux
études. D’autre part, Bultmann et al. ont aussi fourni d’autres explications : la
récupération spontanée en phase aigle est élevée chez les patients atteints d’'un AVC
et 'augmentation de la vitesse de marche sur le tapis roulant n’est peut-étre pas
suffisamment difficile pour ces patients en phase de récupération. De plus il se pourrait
que la diminution de la vitesse de marche chez ces patients soient déja une « stratégie
de compensation » mise en place, qu’il serait donc difficile de rééduquer. Dans la
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catégorie de la realité virtuelle, les résultats du protocole « d’exergaming » de I'étude
de Wang et al. n'ont pas révélé de différence significative entre les groupes concernant
la marche, tout comme dans les autres analyses intergroupes qui ont été effectuées
pour chaque parametre étudié. Les auteurs ont alors proposé d’intégrer des exercices
impliquant I'équilibre du tronc et la performance de marche dans le programme
« d’exergaming » pour les patients atteints de SCA de type 3. Et ces exercices

pourraient également venir compléter les programmes intensifs de rééducation.

4.2.5 Fonction

Pour le paramétre fonctionnel, en lien avec I'indépendance, 4 études appartenant aux
4 catégories différentes ont évalué les effets des techniques dans les groupes
expérimentaux. La marche avec assistance robotisée, le programme de rééducation
intensive de 4 semaines et le programme « d’exergaming » a domicile, ont montré une
amélioration statistiguement significative de la fonction des personnes atteintes
d’ataxies cérébelleuses génétiques ou secondaires a un AVC. Dos Santos et al. ont
montré une amélioration de l'indépendance dans la vie quotidienne pour les 2
techniques comparées, mais d’autres études ont trouvé une différence statistiquement
significative en faveur du groupe avec assistance robotisée a la marche, ce qui reste
encore inexpliqué. Il est important de noter que I'amélioration de la fonction peut
réellement impacter la vie quotidienne des patients et donc leur qualité de vie. C’est
donc un paramétre important a évaluer dans les études, autant a court terme
immédiatement aprés I'intervention, qu’a long terme pour connaitre la portée des effets
apres la rééducation. Seule lI'étude portant sur la rééducation de I'équilibre via
I'optocinétique n’a pas réveélé de différence statistiquement significative sur la fonction.
Ainsi, en pratique il serait préférable d’associer cette technique de rééducation de
I'équilibre a d’autres permettant une amélioration des performances fonctionnelles des

patients.

Seulement I'essai de Dos Santos et al. a évalué la fonction entre les deux groupes
etudiés mais n’a pas détecté de différence statistiquement significative entre les scores
de la MIF. Il serait alors judicieux d’associer ces assistances a la marche a des

exercices de rééducation plus globaux.

Page 46 sur 56
DELUBAC
(CC BY-NC-ND 2.0)



4.3 Rétention des effets des interventions
4.3.1 Sévérité et symptdomes cérébelleux

La rétention des effets des intervention est difficilement comparable entre les essais
d’intérét. Uniquement deux essais I'ont évalué et les conditions d’évaluation n’étaient
pas similaires. Bultmann et al. n’ont pas trouvé de différence significative entre les
scores ICARS des deux groupes investigués a 12 semaines aprés I'entrainement sur
tapis de marche. Mais la courte durée d’intervention, le faible échantillon de patients
et la phase aigue étudiée aprés 'AVC peuvent potentiellement expliquer ces résultats.
Miyai et al. ont réalisé le suivi sur 'ensemble des 41 patients inclus dans I'étude, sans
distinguer les groupes et n'ont trouvé une rétention significative des effets qu'a 12
semaines apres le programme de rééducation intensif. A 24 semaines de suivi, la
rétention des effets n’était plus significative. La rétention des effets a pu étre impactée
soit par I'évolution de la maladie et des Iésions cérébelleuses au cours du temps, soit
par I'ataxie elle-méme qui a initialement freiné les possibilités d’améliorations. Miyai et
al. ont aussi indiqué que seule la sévérité de I'ataxie a un impact sur la rétention des
effets positifs. Initialement, « les patients avec un score SARA inférieur a 10/40 »
avaient plus de chances de conserver leur statut fonctionnel, indépendamment du type
d’ataxie. Ainsi, les patients avec une ataxie plus légere au début d’'une rééducation
sont plus enclins a y répondre favorablement de par leur meilleures capacités
d’apprentissage moteur (Miyai et al., 2012), ce qui peut également étre lié au maintien

des améliorations a travers le temps.

4.3.2 Posture

Aucune des deux études ayant effectué un suivi aprés l'intervention n’a évalué la
posture. Il serait donc pertinent que les futures études puissent analyser les effets des
techniques sur ce parametre, immeédiatement aprés l'intervention et également dans

une période de suivi sur plusieurs semaines.

4.3.3 Equilibre

Dans l'analyse de la rétention des effets, uniquement I'étude de Miyai et al. a
investigué ce parameétre qui n’a pas révélé de différence statistiquement significative

a4, 12 ou encore 24 semaines de suivi en post-intervention. Néanmoins, ces résultats
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ne peuvent pas faire 'objet d'une comparaison avec d’autres, et de plus, I'analyse
statistique a été soumise a un ajustement par Bonferroni ce qui peut diminuer le niveau
de significativité des résultats. Les auteurs n'ont pas précisé la raison de ce type

d’analyse statistique.

4.3.4 Marche

L’évaluation des effets sur la marche au long terme a été réalisée par les deux études
ayant effectué un suivi post-intervention. A 12 semaine de suivi, Bultmann et al. n’ont
pas détecté de différence significative dans les résultats des sous-scores ICARS du
groupe expérimental ; tandis qu’apres ajustement statistique par Bonferroni, Miyai et
al. ont montré une différence significative des résultats de la vitesse de marche et de
la Catégorie de Marche Fonctionnelle (FAC) jusqu'a 12 semaines de suivi post-
intervention (les résultats n’étant plus significatifs a 24 semaines de suivi). Seulement
la cadence de marche n’était pas significativement meilleure en période de suivi,
d’autant plus qu’elle ne I'était pas non plus immédiatement aprés l'intervention dans le
groupe expérimental. Ces résultats tres positifs dans I'étude de Miyai et al. pourraient
aussi étre impactés par le regroupement des 2 groupes de patients (ayant chacun suivi
le méme programme de rééducation a des périodes différentes) ce qui mettrait
davantage en évidence les effets de la rééducation en période de suivi dans ce plus
grand échantillon. Mais I'absence de groupe contréle peut induire un biais de confusion

dans ces interprétations.

4.3.5 Fonction

Concernant I'impact fonctionnel des techniques, seule I'étude de Miyai et al. a évalué
la rétention des effets a long terme aprés un programme de rééducation intensive.
Cette analyse, apres correction par Bonferroni, a montré une différence significative
pour les scores totaux et les sous-scores moteurs de la MIF uniquement jusqu’a 4
semaines de suivi post-intervention. Ces résultats, comme ceux recueillis pour les
autres parameétres laissent penser qu’aprés un programme de rééducation intensif, les
patients atteints d’ataxies cérébelleuses génétiques dégénératives ne conservent une
amélioration que jusqu’a 4 semaines aprés l'arrét du programme. Il serait donc
important qu’ils puissent apprendre certains exercices vus en rééducation, pour les

poursuivre ensuite dans leur vie quotidienne sur du plus long terme. Effectivement
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Miyai et al. ont également préconisé un programme d’entrainement a domicile en post-
intervention pour « préserver le statut fonctionnel des patients ». Ces auteurs ont cité
llg et al. qui avaient observé une amélioration de l'ataxie jusqu’a un an aprés
l'intervention lorsque les patients sont encouragés a poursuivre des auto-exercices.
De plus, une intervention entre 2 et 3 fois par an pourrait également prévenir la

régression fonctionnelle des patients (lig et al., 2010; Miyai et al., 2012).

Cependant, ces hypothéses ne peuvent s’appliquer qu’a ce méme programme de
rééducation, puisque les résultats de cette étude ne peuvent actuellement pas étre
vérifiées avec d’autres. Ainsi, il reste difficile de généraliser ces conclusions a tous les

programmes de rééducation et a tous les types d’ataxie cérébelleuse.

4.4 Limitations
4.4.1 Méthodologie des essais cliniques

Le score PEDRO calculé pour chacun des 9 ECR a aussi révélé une importante
variabilité méthodologique entre les études malgré leur design commun (voir Tableau
des scores PEDRO en Annexe XXIX). Les scores s’étendent de 3 a 8/10 et certains
critéres ne sont pas précisés dans les études. Parmi les critéres les plus importants se
trouve la randomisation secréte des sujets qui est un point essentiel a respecter dans
les ECR. Uniguement 6 essais sur 9 ont réellement rempli ce critere, ce qui signifie
que 3 études n’ont pas complétement répondu a la répartition aléatoire des
participants. En effet, une étude a réparti les patients selon leur disponibilité horaire
(Dos Santos et al.,, 2018), une étude a utilisé une méthode de « quasi-
randomisation par bloc » (Kaut et al., 2014) et une autre étude a réparti les patients
dans les groupes en fonction de leurs scores SARA initiaux (Schatton et al., 2017) ce
qui reléve d’'un biais de sélection considérable (Aptel, Cucherat, Blumen-Ohana, &
Denis, 2011). Malgré ces éléments, toutes les études ont révélé des groupes
similaires, non significativement différents sur les principaux « indicateurs

pronostiques » avant les interventions (« Echelle PEDro (Francais) »).

Au total, 7 essais sur 9 ont effectué les évaluations en insu afin de limiter les biais
d’évaluation, bien que la mise en insu des thérapeutes n’ait pas été possible dans les
9 essais. De ce fait, tous les essais de cette revue peuvent comporter un biais de suivi
et les essais de Bultmann et al. et de Bunn et al. impliquent aussi un biais d’évaluation.
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De plus, une seule étude a pu réaliser une intervention en simple insu avec la mise en
aveugle des sujets : il s’agit de I'étude de Kaut et al., qui ont pu créer un groupe
controle placebo gréace a lintervention menée sur la plateforme de vibrations
stochastiques. Tous les sujets ont ainsi pu bénéficier de ces vibrations corps entier

mais pas a la méme fréquence ce qui a permis la mise en insu des patients.

Néanmoins, I'échelle PEDRO mentionne que ce score « ne devrait pas étre utilisé

pour comparer la “qualité” des essais réalisés dans différents domaines de la
physiothérapie, essentiellement parce qu’il n'est pas possible de satisfaire a tous les
items de cette échelle dans certains domaines de la pratique kinésithérapique ». C’est
notamment le cas de la mise en insu des patients et des thérapeutes, qui est difficile
a réaliser du fait des techniques kinésithérapiques étudiées qui sont difficiles a

dissimuler.

D’autre part, un autre critére important dans les ECR concerne les conditions d’analyse
des résultats aprés lintervention. Aucune étude n’a réellement précisé le type
d’analyse effectuée c’est-a-dire en « intention de traiter » ou en « per protocole ».
Dans l'analyse PEDRO ce cette revue, le point de cet item a été donné uniquement
aux 3 études pour lesquelles la rétention des patients en fin d’intervention était de
100%, et a I'étude qui mentionnait une inclusion des patients perdus dans les résultats,
conformément a la distribution initiale et sans considérer de changement depuis le
début de l'intervention (Bultmann et al., 2014; Bunn et al., 2015; Rodriguez-Diaz et al.,
2018; Wang et al., 2018). Deux autres études (Dos Santos et al., 2018; Miyai et al.,
2012) n’ont pas inclus les patients ayant quitté I'étude dans les résultats, ce qui

constitue un réel biais d’attrition (Aptel et al., 2011).

Par ailleurs, Miyai et al. ont réalisé la période de suivi post-intervention sur 'ensemble
des 41 patients inclus dans I'étude, sans distinguer les groupes précédemment définis
pour les analyses immédiatement en post-intervention. L’analyse de la rétention des
effets peut alors comprendre un biais de confusion important en 'absence de groupe

contrble.

Les essais de cette revue comprennent également d’autres limitations dont ils font eux-
mémes mention. La majorité des résultats se basent sur des analyses statistiques et

un niveau de significativité au risque de 5% de rejeter 'hypothése en question sur
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I'efficacité de la technique. Mais, il est peu question du réel bénéfice clinique pour les
patients. En effet, la taille des effets n’est pas calculée dans toutes les études.
Pourtant, ce bénéfice clinique est indirectement pris en compte dans les échelles
d’évaluation choisies comme criteres de jugement par les scientifiques, et qui ont une
réelle pertinence clinique. C’est notamment le cas des échelles fonctionnelles ou
encore des échelle de qualité de vie et de fatigue qui sont étroitement en lien avec la
vie quotidienne des personnes ataxiques (Bunn et al. ont utilisé certaines de ces
échelles dans leur essai pilote). Mais c’est aussi le cas des échelles d’évaluation de la
posture, de I'équilibre et de la marche, qui refletent également le capital fonctionnel

des patients et I'indépendance qu’ils peuvent avoir au quotidien.

Aussi, certains critéres d’inclusion et d’exclusion choisis dans les études peuvent
limiter la généralisabilité des résultats et leur pertinence au regard de I'ensemble de la
population de personnes atteintes d’ataxie cérébelleuse. La capacité de marche
indépendante, la stabilité des conditions médicales, les capacités cognitives
suffisantes ou encore I'absence d’autres pathologies impactant les fonctions motrices
et I'équilibre, peuvent représenter un faible échantillon de la population de patients.
Ainsi la reproductibilité des techniques et leurs conditions d’application pour le reste

de la population cible semblent plus difficilement envisageables.

Or, les recherches dans I'ataxie cérébelleuse étant encore peu nombreuses, il est
nécessaire de définir encore des criteres d’'inclusion et d’exclusion assez restrictifs

pour mieux cibler et comprendre les effets des techniques.

D’un autre point de vue, la question de la faisabilité des interventions présentées dans
les essais est aussi un autre point important a considérer. En effet, une intervention
trop longue, telles que dans les essais de Rodriguez-Diaz et al., Dos Santos et al., ou
encore Schatton et al. (durée supérieure a 12 semaines), peut ne pas étre réalisable
dans tous les centres de soins privés ou publics pour cause de problémes d’effectifs
ou de problémes financiers. De méme pour les interventions nécessitant un matériel
spécifique avec un co(t important, ou encore pour les programmes multidisciplinaires
mobilisant de nombreux professionnels de santé. Il serait donc important de réaliser
aussi des études codt-efficacité pour objectiver de maniere réaliste les enjeux de ces

interventions.
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4.4.2 Limitations de la revue

Cette revue systématique comporte également des limitations. L’objectif principal est
trés orienté sur la rééducation de la posture, de I'équilibre et de la marche, mais il
aurait pu étre également trés pertinent d’inclure la rééducation de la coordination, qui
est un des premiers symptdmes de l'ataxie cérébelleuse et que la majorité des essais
ont aussi évalué au moyen des sous-scores des échelles ICARS et SARA (notamment
les essais de Rodriguez-Diaz et al., 2018; Kaut et al., 2014; et Wang et al., 2018). De
plus, il serait intéressant d’investiguer aussi les effets adverses des traitements tels
que la douleur et la fatigue qui est un facteur tres présent dans les personnes atteintes

d’ataxie cérébelleuse.

De plus, il aurait été aussi pertinent d’analyser précisément les objectifs des études
pour ne sélectionner que celles dont le but premier était d’évaluer les effets d’'une
technique, et ce quel que soit le design des études afin de cibler un plus large panel
de techniques. En effet, I'inclusion d’autres études de bon niveau de preuve apres les
ECR (telles que les études de cohortes) auraient peut-étre permis d’inclure plus de
techniques et d’établir plus de liens entre elles. Afin également d’analyser plus en détail
les ECR inclus dans cette revue, il aurait été judicieux de consulter les compléments

de protocoles disponibles en ligne pour la plupart.

Par ailleurs, la méthodologie de cette revue a bien été réalisée dans I'ordre des étapes
requises, mais aurait été plus efficace si la sélection des essais contrélés randomisés
avait été faite des les premiéeres équations de recherche dans les 4 bases de données.
Cependant, l'identification de 'ensemble des études, tout design confondu initialement
était volontaire, afin de sélectionner précisément et progressivement les ECR parmi

les autres designs trés hétérogénes.

D’autre part, les comparaisons entre les études ont été réalisées de maniéere
qualitative, et sont tres fondées sur la significativité des tests statistiques au regard
des différents paramétres étudiés. Néanmoins, comme les échelles d’évaluation et les
tests statistiqgues utilisés different beaucoup entre les études, ils peuvent alors

constituer un biais important au sein des comparaisons.

Les « différences minimales cliniquement pertinentes » n’ont pas toutes été donnees
par les auteurs, ni recherchées pour toutes les échelles des 9 essais cliniques ce qui
limite la discussion des effets cliniques dans cette revue systématique de la littérature.

Pourtant ces changements cliniques permettraient de connaitre I'efficacité réelle des
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techniques étudiées sur des criteres cliniques, donc pertinents et adaptés pour les

patients.

Aussi, lECR de Schatton et al. a étudié une population &gée de 16,0 ans (+ 7,4 ans)
qui comprenait des adultes comme des adolescents (d’age inférieur a 18 ans), alors
gu’un des critéres d’inclusion des études dans cette revue correspondait a un age des
patients supérieur a 18 ans. Cet essai a tout de méme été conservé pour la pertinence
de son intervention, son année de publication relativement récente et car il prenait

également en compte 4 patients adultes parmi les 10 étudiés.

4.5 Perspectives
4.5.1 Dans la recherche scientifique

Cette revue encourage alors les scientifiques a mettre en place de nouveaux ECR plus
puissants basés sur les précédents, afin d’étudier ces mémes techniques mais sur de
plus grands échantillons de patients et dans des conditions reproductibles. En effet,
une meilleure méthodologie serait de rigueur pour les futures études dans le domaine
de l'ataxie cérébelleuse, car bien que cette revue systématique ait inclus le plus haut
niveau de preuve des études sur cette pathologie, des biais persistent et fragilisent les

comparaisons effectuées.

De plus, il serait important de mener les mémes analyses statistiques intragroupes et
intergroupes dans chaque étude afin de faciliter les comparaisons et l'interprétation
des résultats. Dans ce méme but, I'idéal serait que les futures études utilisent des
criteres de jugement et des tests statistiques similaires (en reprenant ceux déja utilisés
dans les recherches précédentes par exemple). Comme dans 'ECR de Bunn et al.,
ou ils ont étudié la faisabilité d’'une rééducation associée a de I'optocinétique et ont
évalué la fiabilité des tests utilisés, il serait alors judicieux de reprendre les mémes
tests dans les études futures. Que ce soit I'échelle SARA pour la sévérité de I'ataxie,
la MIF pour I'impact fonctionnel ou encore I'échelle FBS pour I'équilibre, toutes ces
échelles ont révelé un coefficient intra-classe significatif a court et a long terme d’une
évaluation, selon Bunn et al. (voir la fiche de lecture N°2 en Annexe Il). Finalement,
pour faire avancer la rééducation standardisée, il faudrait davantage standardisée les

études au préalable pour envisager des comparaisons et des résultats fiables.

De plus, l'intérét clinique des techniques investiguées devrait étre systématiquement

justifié dans les futures recherches. Et certaines études pourraient se consacrer a la
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recherche du bénéfice clinique, ou encore de la « différence minimale cliniquement

pertinente », pour les techniques ayant révélé une significativité statistique.

D’autres recherches pourraient aussi comparer deux techniques entre elles (un
programme de réalité virtuelle versus un programme de rééducation intensif par
exemple). Ou encore montrer l'intérét clinique d’associer deux techniques ensemble

pour optimiser leurs effets sur les symptémes de I'ataxie cérébelleuse.

Certaines étiologies d’ataxie cérébelleuse n’ont pas fait 'objet d’études a haut niveau
de preuve, c’est notamment le cas des ataxies secondaires a des maladies
neurologiques. Dans les essais inclus, seules les ataxies cérébelleuses secondaires a
des AVC ont été étudiées, mais celles causées par la sclérose en plaques par exemple

(ou par d’autres maladies dégénératives) pourraient également faire I'objet d'un ECR.

4.5.2 Dans la pratique clinique

Enfin, méme si les recommandations sur la rééducation de I'ataxie cérébelleuse sont
peu nombreuses a ce jour, cette revue peut tout de méme donner des pistes de

traitement pour les cliniciens.

L’entrainement a la marche sur tapis roulant ou par assistance robotisée, ou encore
I'entrainement sur vélo sont des atouts non négligeables de la rééducation qui auraient
un réel impact sur la diminution des symptdmes cérébelleux et sur la marche
principalement. Mais il serait préférable de les combiner a un programme de

rééducation pour cumuler leurs effets.

Les deux programmes de rééducation multidisciplinaires et intensifs ont montré une
efficacité significative au sein du groupe traité avec une amélioration de l'ataxie
cérébelleuse, mais aussi de la posture, de I'équilibre, de la marche et de la fonction
également. La durée nécessaire pour que le programme soit efficace ne devrait pas
étre inférieure a 4 semaines, et a condition qu’au moins une séance de kinésithérapie
soit dispensée chaque jour de semaine. Néanmoins, il a été montré que I'amélioration
des symptdomes de l'ataxie cérébelleuse persiste significativement que jusqu’a 12
semaines apres la fin du programme (Miyai et al., 2012). Ainsi, pour que les patients
maintiennent leurs acquis et conservent 'amélioration de leur marche et de leur
equilibre a long terme, la pratique d’exercices devrait se poursuivre a domicile
plusieurs fois par semaine (cette fréquence restant encore a définir dans de futures

études). Et afin d’entretenir leur motivation et leur adhérence, les exercices a domicile
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pourraient associer de la réalité virtuelle de type « exergaming » ou encore de

I'optocinétique par exemple (Bunn et al., 2015; Schatton et al., 2017).

Effectivement, les deux programmes « d’exergaming » ont montré une certaine
amélioration des symptdémes cérébelleux, de la posture, de la marche et méme de la
fonction, mais pas de I'équilibre. Tandis qu’au contraire, les exercices associant
I'optocinétique auraient principalement un effet sur I'équilibre (Bunn et al., 2015). Sans
détecteur de mouvement, la mise en place d’exergaming ou d’optocinétique a domicile
ne nécessiterait pas de matériel tres colteux (de simples jeux vidéo commerciaux
pourraient étre utilisés). A I'ére actuelle du numérique et des technologies qui ne
cessent de progresser, ces deux techniques associées a la rééducation et a un suivi
régulier, pourraient constituer les outils du futur pour motiver et entrainer les patients
en dehors des séances. De plus ces deux types d'outils sollicitant les systémes
oculomoteurs et d’équilibre permettraient de confronter les personnes ataxiques face
a différents contextes « virtuels » en lien avec des situations de la vie quotidienne
(Bunn et al., 2015).

Aussi, les plateformes de vibrations corps entier a une certaine fréquence d’application
ont montré une différence sur la posture et la marche par rapport a un effet placebo
(Kaut et al., 2014), mais encore peu investiguées, elles pourraient servir d’adjuvant a

la rééducation pour stimuler les mécanismes compensatoires.

Concernant les pathologies, Bultmann et al. ont préconisé un travail plus centré sur la
coordination des membres pour des patients atteints d’ataxie secondaire aprés AVC,
puisque c’est un trouble persistant en phase chronique. Toutefois, le manque d’études
et de preuves a ce jour, ne permet pas de fournir des recommandations selon
I'étiologie de 'ataxie cérébelleuse, génétique ou secondaire. Différentes techniques et
leur combinaison pourraient avoir un intérét dans la rééducation de plusieurs types

d’ataxie cérébelleuse.

Pour optimiser les effets des programmes de rééducation, ceux-ci doivent étre
intensifs, avec un entrainement fréquent et continu, puisque la quantité d’entrainement
est corrélée avec I'amélioration clinique de l'ataxie (Schatton et al., 2017). Les
exercices doivent également étre répétés pour stimuler les mécanismes
compensatoires du contréle moteur. lls doivent aussi solliciter des « entrées
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multimodales (visuelles, somatosensorielles, vestibulaires) » possibles via des
exercices de double tache permettant un apprentissage moteur implicite (Miyai et al.,
2012). De plus, une augmentation de la difficulté doit se faire progressivement pendant
les séances, parallelement a la réalisation d’exercices a domicile en dehors des
séances pour potentialiser le bénéfice de la rééducation tant sur le court terme que sur
le long terme (Bultmann et al., 2014; Keller & Bastian, 2014; Miyai et al., 2012).

5. Conclusion

Ainsi, au vu des données de la littérature concernant la rééducation des troubles de la
posture, de I'équilibre et de la marche chez des patients adultes atteints d’ataxie
cérébelleuse, plusieurs types de rééducation sont prometteurs : programmes de
rééducation intensifs, utilisation de la réalité virtuelle, utilisation de différentes aides a
la marche (aides techniques ou assistance robotisée) ou encore ['association
d’exercices d’équilibre avec l'optocinétique. Beaucoup de ces techniques sont
étudiées dans le but de les mettre en place au domicile des patients, pour ainsi faciliter
les interventions et encourager les patients a adhérer aux programmes de rééducation
de plus en plus accessibles. En effet, pour que les interventions soient bénéfiques au
long terme, il est indispensable que les patients poursuivent un entrainement
autonome a domicile en dehors de celles-ci.

Mais peu d’études et de recommandations ont été énoncées dans ce domaine. Il
serait alors intéressant de regrouper I’ensemble des techniques déja investiguées
et bénéfiques dans le maintien voire I'amélioration des capacités des patients
ataxigues, puis il serait éventuellement pertinent d’étudier leurs effets dans de
nouveaux essais cliniques, sur de plus grands échantillons de patients et dans de
bonnes conditions expérimentales reproductibles. Cela permettrait d’obtenir un plus
haut niveau de preuve, et ainsi d’interpréter les résultats et leur « généralisabilité » a
une plus grande échelle, pour encourager I'écriture de recommandations de bonnes

pratiqgues dans la rééducation de I'ataxie cérébelleuse génétique ou secondaire.
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Mots-clés :
Infarctus cérébelleux, Ataxie, Imagerie Cérébrale, Entrainement
sur Tapis de Marche, Cartographie des symptémes des lésions

basée sur les Voxels

Eléments détaillés :

INTRODUCTION :

2-3% des AVC ischémiques concernent des infarctus isolés du

cervelet. Dans 40% des cas apparait une ataxie des membres lors
de 'AVC. Les différentes aires cérébelleuses ont des fonctions
différentes en lien avec les connexions afférentes et efférentes du
cervelet. Les infarctus de I'artére cérébelleuse supérieure (ACS)

conduisent a une importante ataxie des membres, une ataxie de la
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marche et parfois une dysarthrie (selon l'implication des régions
para-vermiennes). Les infarctus de I'artére cérébelleuse postéro-
inférieure (ACPI) générent une instabilité posturale et ambulatoire,
un nystagmus et des vertiges. Mais l'infarctus de 'ACS engendre
plus de déficits moteurs que celui de 'ACPI. Les programmes de
rééducation pour ce type de patients apres AVC cérébelleux sont
rares.

Objectif : évaluer les déficits moteurs en phase aigle apres 'AVC
cérébelleux (déficit postural et marche ataxique), la durée de
récupération et les effets de I'entrainement sur tapis de marche
(avec augmentation de vitesse) sur la posture et la marche.
Hypothése : le déficit de posture et de marche serait plus
important chez les patients avec AVC de 'ACS.

SUJETS / METHODES : Etude multicentrique. 23 patients inclus

avec AVC cérébelleux isolés en phase aigue et 13 sujets sains

d’ages similaires. La majorité des sujets de I'étude avaient déja
été examinés dans une étude récente sur la récupération de
I'ataxie des membres supérieurs. 10 patients (marchants
indépendants) ont été randomisés pour bénéficier ou non de 30
minutes de tapis de marche pendant les 2 1éres semaines, avec
une kinésithérapie classique selon le concept de Bobath
(augmentation progressive de la vitesse du tapis).

Evaluations : ICARS qui évalue les symptémes cérébelleux de 0
(pas d’ataxie) a 100 (ataxie importante) avec 4 catégories de
symptémes : troubles de la marche (/18) et de la posture (/12),
fonctions cinétiques (membres inférieurs /16), troubles de la parole
et troubles oculomoteurs. Posturographie dynamique avec le test
SOT (version avancée du test de Romberg), qui mesure les
oscillations debout dans 6 conditions différentes sur une
plateforme de force. IRM craniale pour « évaluer la localisation et
la taille de 'AVC et exclure les Iésions extra-cérébelleuses » et
réalisation d’'une cartographie des lésions avec voxels pour
analyser la probabilité qu'une lésion soit associée a un symptéme.

Statistiques : rmANOVA.
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RESULTATS (les résultats par rapport aux sujets sains n’ont pas
été résume) :

Phase aigue : scores totaux et sous-scores ICARS
significativement supérieurs chez les patients avec un AVC de
I'ACS (vs AVC de I'ACPI), mais pas de différence significative
selon le co6té de 'AVC ou I'implication des noyaux cérébelleux.
Corrélation entre le volume de 'AVC et 'augmentation des scores
totaux ICARS, mais pas avec les sous-scores.

Pendant les 3 mois : 16 patients/23 initiaux (7 avec AVC de 'ACS
et 9 avec un AVC de I'ACPI). Scores totaux ICARS supérieurs
pour les patients avec AVC de 'ACS, mais ceux-ci avaient une
amélioration supérieure aux autres patients avec AVC de 'ACPI
(analyses intra- et intergroupe). Pas de différence significative
pour les sous-scores ICARS au sein et entre les groupes d’AVC.
Pas de différence significative pour le score total et les sous-
scores ICARS entre les patients avec des cbtés d’AVC différents
ou une implication ou non des noyaux cérébelleux.

Aprés 3 mois : pas de différence significative des scores totaux et
sous-scores ICARS et pour le test SOT entre les territoires
vasculaires des AVC, leur cété et I'implication des noyaux
cérébelleux.

IRM : « une aire couvrant les lobules vermiens IV jusqu’au lobule
hémisphérique VI (avec le noyau dentel€) était significativement
associée avec des scores totaux et sous-scores ICARS plus
hauts. »

Tapis de marche : 5 patients dans le groupe avec tapis de marche

et 5 patients dans le groupe contrdle dans tapis - pas de
différence significative des scores et sous-scores ICARS en
baseline. Pendant les 3 mois, différence significative au sein du
groupe rééduqué mais pas entre les groupes. Aprés 3 mois, pas

de différence significative entre les 2 groupes.

DISCUSSION : Pendant la phase aigue, les patients avaient une
ataxie de la marche et des membres inférieurs avec des déficits
légers a séveéres. Les patients avec AVC de 'ASC étaient plus
déficitaires que ceux avec un AVC de I'ACPI, mais ils

progressaient plus pendant les 3 mois. Pas de différence d’ataxie
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entre les cotés des AVC et I'implication ou non des noyaux
cérébelleux. Aprés 3 mois, pas de déficit d’équilibre mais déficit
léger des membres inférieurs et de la marche (vitesse de marche).
Il existe une corrélation entre les scores ICARS et la Iésion dans
les lobules IV et VI de la partie supérieure du cervelet, et
également avec I'étendue de I'AVC.

Aprés 3 mois, il y aurait une relation entre I'ataxie des membres
inférieurs et les troubles de la marche. Les structures du cervelet
supérieur (vascularisées par 'ACS) sont trés impliquées dans les
mouvements des membres et la marche, c’est pourquoi les
patients avec AVC de 'ACS sont plus déficitaire en phase aigie.
La bonne récupération des patients durant les 3 mois aprés 'AVC
permettrait I'ajustement des déficits entre les deux types d’AVC (le
cervelet controlatéral et des aires néocorticales pourraient aussi
étre impliquées). Pas de différence fonctionnelle entre les patients
avec ou sans implication des noyaux cérébelleux (car petit
échantillon par rapport aux autres études). Mais attention a ne pas
confondre I'cedéme post-AVC avec une implication des noyaux.
Pas d’amélioration de la marche avec I'entrainement sur tapis,
mais cela pourrait s’expliquer par le fait « que la diminution de la
vitesse de marche n’est pas une anomalie induite par le cervelet
mais une stratégie de sécurité ou compensatoire des patients ».
Ou bien que la récupération spontanée en phase aigle est élevée
apres AVC cérébelleux, ou que le tapis de marche n’était pas
assez difficile pour des patients Iégérement ataxiques.

Il est important de travailler la coordination des membres en phase
chronique, puisque des troubles persistent.

Recherches futures : augmenter la difficulté de la tache sur tapis

de marche pour améliorer I'efficacité, et comparer différentes

thérapies.

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Pas de conflits d’intérét.
Pas d’effet significatif du tapis de marche en phase aiglie aprés un

AVC cérébelleux.
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DATE DE PARUTION

Mai 2014

NOMBRE DE PAGES
(n° de pages)

12 pages

PLAN DE L’ARTICLE

Résumé et mots clés

e Introduction

e Méthodes

e Paramétres de mesures
e Analyse

e Résultats

e Discussion

ELEMENTS DE
L’ARTICLE EN LIEN
AVEC LA
PROBLEMATIQUE

Mots-clés :
Equilibre, maladie cérébelleuse, entrainement optocinétique,

rééducation, ataxie spinocérébelleuse de type 6 (SCAB6)

Eléments détaillés :

INTRODUCTION : Les patients atteints d’ataxie cérébelleuse

ont une plus grande réponse corporelle face a une scéne visuelle

en mouvement. La grandeur de la réponse est corrélée avec la
sévérité de l'ataxie. Les anomalies de traitement visuel sont
significativement liés au déficit d’équilibre dans les pathologies
cérébelleuses pures. Ceci est en lien avec des récits de patients
(difficultés dans des conditions environnementales trés
mouvementées, dans la foule...).

Désordres vestibulaires : optocinétique (approche visuomotrice)

efficace pour « traiter les vertiges et I'instabilité posturale ».
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Objectif : « explorer la faisabilité d’'une nouvelle thérapie pour
établir une batterie de parametres de mesures validés pour
considérer la déficience, les activités et la participation des
personnes avec une pathologie cérébelleuse; et tester la
faisabilité du design pour un futur essai contrélé randomisé
(ECR). »

METHODES : 12 patients adultes avec SCA de type 6 (plus de
18 ans), sans conditions médicales particulieres pouvant affecter
I'équilibre (exclusion si absence de maintien debout yeux fermeés
pendant 40 secondes ; si prise de médicaments avec des effets
secondaires de vertiges, faiblesses ; si absence d’ataxie avec un
phénotype pur (score INAS)). Randomisation avec 6 patients par
groupe sans insu (enveloppes préremplies). Evaluation en
baseline 1 (répétitions des mesures a 20 minutes d’intervalle),
puis a 4 semaines d’intervalle en baseline 2, puis aprés
l'intervention de 4 semaines.

Groupe expérimental : entrainement quotidien avec engagement

du contréle de I'équilibre dans différents scénarios fonctionnels
pertinents en évitant les reperes visuels externes. Ecran portable
rétroprojeté avec des films spéciaux a partir d’'un iPod Touch®.
Projection de points noirs de 2,5cm de diametre bougeant au
hasard sur un fond blanc pendant la réalisation d’exercices
d’équilibre simples. 15 minutes/séances, 5 jours/semaine (2
jours de repos/semaine). Visite initiale d’'un kinésithérapeute
pour organiser le programme, puis journal de bord quotidien a
remplir par le patient.

Groupe contréle : pas d’intervention.

PARAMETRES DE MESURE : évaluateur non en insu.

Corrélation entre une mesure continue du déficit d’équilibre et la

sévérité de la SCA de type 6.
Equilibre : Enregistrement de 40 secondes des oscillations en
position debout (MTx sensor sur la vertébre C7) dans différentes

conditions visuelles (et avec optocinétique).
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Sevérité : SARA, avec 3 items sur 8 évaluant I'équilibre (Bal-
SARA). Plus le score est élevé plus la fonction est basse (e.g.
marche : 0 = normal ; 8 = incapacité).

Fonction : MIF (avec une catégorie supplémentaire de 7 points
appelée « indépendant mais difficultés ») et FBS.

Qualité de vie : EQ-5D, EQ-VAS, « questionnaire de confiance
dans les activités d’équilibre (ABCQ) », « échelle de sévérité de
la fatigue (FSS) », 2 journaux de bords remplis par les patients
qui devaient cotés la raison des chutes et leur niveau de fatigue
(sur échelle visuelle analogique) a chaque séance.
Compliance : journal de bord quotidien et entretien de sortie
avec un questionnaire semi-structuré sur la compliance
(expérience de traitement a domicile, utilisation de I'équipement,
charge des évaluations, visites des investigateurs, effets
pergus : patients plus conscients de leur déficit d’équilibre et des

facteurs l'impactant).

ANALYSE : coefficients de corrélation intra-classe (ICC>7 =
recommandation de fiabilité) pour tester la fiabilité des mesures
a court et long terme ; test de Student ou test de Wilcoxon pour
la différence entre les périodes d’évaluation ; estimations des

tailles d’échantillon.

RESULTATS : 2/12 participants ont quitté I'étude en remplissant
les questionnaires mais sans passer les mesures d’équilibre
(pour cause de maladie et d’emploi du temps) - les données
manquantes ont été remplacées par 0 (aucun changement).

Tendance a 'amélioration dans le groupe traité, mais précaution
a prendre car simple étude pilote. 3 chutes proches dans le
groupe traité mais aucune dans le groupe contréle. 3 patients du
groupe traité ont eu de légére courbatures. Pas dimpact
significatif du ttt sur le niveau de fatigue au cours de I'étude.

Fiabilité forte pour les oscillations dans des conditions visuelles
lentes, SARA, Bal-SARA, FBS, MIF, EQ-5D, ABCQ, FSS (faibles
intervalles de confiance donc utilisation recommandée). Mais la
fiabilité pour les oscillations dans des conditions visuelles rapide

et moyenne n’est pas significative, donc les patients pourraient
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s'étre habitués a la 1°® condition a vitesse lente (vérification
nécessaires dans de futures études a grand échantillon).

Si SARA est le critere de jugement principal : taille d’effet de
0,86, taille d’échantillon de 22 a 24/groupe.

Bal-SARA (sans patients perdus) : changement de 0,8 ce qui
représente une progression typique des scores sur 1 an ; taille
d’effet de 0,52 et taille d’échantillon de 59 a 64/groupe.

DISCUSSION :

La rééducation n’est pas ciblée pour les ataxies génétiques. Un
programme a domicile pourrait limiter «la fatigue liée aux
voyages dans une population ou la fatigue est connue pour étre
un facteur important limitant ['activité et la participation. »
L’efficacité de cette technique se retrouve dans les récits des
patients et dans la tendance a [I'amélioration parmi les
paramétres de mesures. Cette méthode permettrait un
entrainement pour diminuer linfluence des mouvements de
'environnement (objets externes) sur [lattention et la
perturbation de [I'équilibre. Cela nécessite ['utilisation des
systemes de maintien de I'équilibre et le systéme oculomoteur,
et cette technique est étroitement liée a des situations réelles
(imprévisibles, foules...). L’amélioration de [I'équilibre est
généralisable a d’autres ataxies. Efficace aussi en termes de
colt, car les équipements sont réutilisables et cela demande
seulement 2 visites par les thérapeutes.

Perspectives : 24 a 64 personnes / groupe selon le critére de
jugement principal utilisé dans les futures études. Etudier
l'efficacité et la généralisabilité de cette technique. « Des
améliorations de la marche ont été observées avec un
entrainement de répétition des mouvements oculaires » ; cela
pourrait étre combiné avec I'optocinétique pour augmenter le
bénéfice dans les troubles de I'équilibre.

Combiner l'optocinétique avec différents types d’exercices ou
« d’exergaming ». Comparer I'optocinétique et la rééducation
standard de I'équilibre. Des collaborations futures entre les

centres spécialistes d’ataxie seront nécessaires.
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Limitations : I'évaluateur n’est pas en insu et il n'y a pas de
follow-up, manque de puissance dans les estimations.

Pas de conflits d’intérét.

Annexe lll : Fiche de Lecture N° 3
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7 pages
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e Résumé et mots clés
e Introduction
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e Discussion

ELEMENTS DE
L’ARTICLE EN LIEN
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Mots-clés :

Neurorééducation, ataxie spinocérébelleuse de type 2,

paramétre de mesure, thérapie physique, neuroplasticité.

Eléments détaillés :

INTRODUCTION : SCA =

neurodégénératifs,

groupe hétérogene de désordres

avec hérédité autosomique dominante.
Dégénérescence du cervelet et de ses afférences et efférences
(moelle épiniere, nerfs périphérique, cerveau). La SCA3 est le 1¢

type le plus commun, suivi de la SCA2. SCA2, qui est un «
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syndrome cérébelleux progressif, accompagné par un sévére
ralentissement saccadé, une neuropathie périphérique, des
troubles autonomes, des signes pyramidaux, des désordres
cognitifs et des troubles du sommeil ». Le début de cette ataxie
est significativement conditionné par la taille de la mutation dans
le gene ATXN2. Des manifestations peuvent apparaitre des
années avant le début de la maladie. Pas de traitement,
promesses de la thérapie génique mais traitements
symptomatiques possibles.

Neurorééducation : un des moyens les plus efficaces sur I'ataxie

de la marche, les oscillations posturales, I'équilibre et le manque
de coordination.

Grande hétérogénéité dans les études entre la durée de la
maladie, la sévérité de I'ataxie et le sous-type moléculaire.
Haute prévalence de SCA2 a Cuba.

Objectif : «évaluer [lefficacité de 24 semaines de
neurorééducation sur les caracteres ceérébelleux et non

cérébelleux de la SCA2. »

METHODES: ECR prospectif avec évaluateur en insu.
Randomisation (proportion 1: 1, avec enveloppes opaques
numérotées par une personne en dehors de I'étude) de 19
patients atteints de SCA2/groupe.

Groupe contréle : activités de la vie quotidienne (AVQ) sans

intervention.

Groupe traité: 6 heures de neurorééducation/jour, 5

jours/semaines pendant 24 semaines. Evaluation en baseline et
en post-traitement. Estimation de la taille d’échantillon a 45, mais
7 patients exclus (inclusion : diagnostic clinique et moléculaire de
SCAZ2, age entre 18 et 70 ans ; exclusion : maladies chroniques
affectant le systéme nerveux, désordres psychiatriques,
alcoolisme chronique, grossesse, inclusion dans beaucoup de
programme moteur). Le programme multdisciplinaire a suivi celui
dispensé dans le centre CIRAH depuis 15 ans. Il incluait 4 heures
de kinésithérapie/jour (4 séances de 45 min et 15min de
récupération), 5 jours/semaine. « Exercices d’amplitude du tronc

et des membres, exercices d’équilibre statique et dynamique,
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marche en intérieur/extérieur, montée/descente des escaliers,
taches de coordination des membres supérieurs et inférieurs,
renforcement musculaire... »

Pas de différence entre les 2 groupes en baseline. L’age du début
de la maladie était inversement corrélé avec la taille des
répétitions de mutations (CAG) dans le gene ATXN2.

Evaluation de l'adhérence des patients par le «ratio de
participation » et «l'index du comportement d’adhérence des
patients ».

Evaluations : SARA (critére de jugement principal, avec 8 items
qui évaluent la marche, la posture, la parole, et la fonction
cinétique des membres), Inventory of Non-Ataxia Symptoms
(INAS : critere de jugement secondaire, qui détermine les
caractéristiques extra-cérébelleuses de 0 a 16), enregistrement
de 10 saccades horizontales de chaque coOté, réaction de
polymérase en chaine (PCR) pour évaluer le nombre de
répétitions de triplets CAG.

Statistiques : rmANOVA pour les comparaisons + test de
différence significative post-hoc honnéte de Tukey ; tailles des
effets données par les moyennes de réponse standardisée
(SRM: 0,20 = petit/négligeable, 0,50 = modéré, 0,80 = grand
changement), coefficient de corrélation de Pearson.

RESULTATS : Rétention de 100% (4 cas de crampes
musculaires pendant le traitement) avec un ratio de participation
moyen de 97,5% et un comportement d’adhérence des patients
de 98,28%.

Effet significatif sur le score total SARA dans le groupe rééduqué
uniquement et effet sur la variabilité du score (SRM = 0,78 vs
SRM(contréles) = 0,12). Pas de différence entre les groupes en
baseline et a 24 semaines. Différences significatives dans le
groupe rééduqué pour les sous-scores SARA de marche,
positions debout et assise, poursuite du doigt, et test talon-tibia.
Pas d’effet significatif dans le groupe expérimental ou entre les
groupes pour INAS et les saccades (SRM négligeables).
Corrélations significatives entre les scores SARA, le nombre de

répétitions CAG et 'dge de début. Mais pas de corrélation entre
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'age, la durée de la maladie, le ratio de participation et I'index de

comportement d’adhérence.

DISCUSSION : Ce programme est efficace sur les signes

cérébelleux mais non sur les symptébmes hors ataxie et les
saccades. Les attentes d’efficacité des patients étaient élevées
du fait de l'impact positif depuis 15 ans de programme (plus de
600 patients ataxiques rééduqués). La marche ataxique,
l'instabilité posturale et la dysmétrie des membres ont montré le
plus de réponses dans le groupe rééduqué.

« Les effets plus rapides du traitement dans I'étude de Miyai et
al. devraient étre attendus en raison de la nature moins
progressive de |'ataxie cérébelleuse pure par rapport aux patients
atteints de SCA2 (vs SCA6 et SCA31). » L’amélioration des
signes cérébelleux dans cette étude « suggérent une
préservation partielle de [Il'apprentissage moteur et des
mécanismes de plasticité neurale chez les patients avec SCA2.
« Les circuits cérébelleux auraient des propriétés de
neuroplasticité. »

Exercices physiques = facteur stimulant de la plasticité en
augmentant les niveaux de facteur neurotrophique dérivé du
cerveau (BDNF), la régénération axonale et en favorisant la
plasticité a long terme de type potentialisation (LTP) dans le
cortex moteur. « Il a été prouvé que l'exercice physique avait des
effets bénéfiques sur les systemes de bioénergétique
mitochondriale cérébelleuse chez le rat, ce qui pourrait servir de
modéele pour une approche thérapeutique pour les patients SCA2
dans lesquels les déficits bioénergétiques causés par la mutation
ataxine-2 pourraient étre atténués. »

Les patients rééduqués avec le moins de mutations répétées et
un age avancé au début de la maladie ont eu une plus importante
réduction de la SARA a la fin de l'intervention. Pas de différence
significative pour le score INAS et les saccades, car la
rééducation était plus basée sur des exercices stimulant les
fonctions motrices cérébelleuses (dans une étude avec un
échantillon plus grand, la neurorééducation était efficace sur les

saccades).
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Perspectives : futures recherches avec parametres de mesure
plus objectifs pour évaluer I'amélioration motrice (biochimie,
physiologie des biomarqueurs en jeu pour évaluer la plasticité
induite par la neurorééducation) ; cette intervention est faisable
dans pour une population plus large de patients (autres SCA) ;
évaluer la neurorééducation dans d’autres SCA et a différents
stades (avant que la maladie ne se manifeste, en prévention ?),
analyse du cout également.

Conclusions : La neurorééducation améliore de la marche,
posture et coordination des membres. Il y a une préservation
partielle de l'apprentissage moteur et des mécanismes de
plasticité dans les SCA2 légéres a modérées. Programme a
combiner avec d’autres traitements pharmacologiques et

potentiellement a mettre en place en prévention.

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Limitations : manque d’évaluation objective de I'amélioration
motrice aprés traitement, manque des données de suivi.
Financement du ministére Cubain de la santé publique, mais pas

de conflits d’intérét déclarés.

Annexe IV : Fiche de Lecture N°4
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Mots-cles :
Inhibition réciproque, contraction alternée, ataxie

spinocérébelleuse, entrainement de cyclisme

Eléments détaillés :

INTRODUCTION : le syndrome cérébelleux inclut I'ataxie de la

marche, de la position debout, avec dysmétrie et tremblement
cinétique des membres (risque de chute). La marche ataxique
est le premier symptéme qui engage une plainte chez 2/3 des
patients au début de la maladie. La rééducation a montré une
diminution des symptomes et une amélioration de la participation
dans les activités quotidiennes. La coordination nécessite une
modulation réflexe entre les muscles agonistes et antagonistes,
avec l'inhibition réciproque et I'inhibition D1 du réflexe du muscle
soléaire. Aprés 16 a 20 minutes de pédalage, il y a une
modification de l'inhibition du réflexe spinal et une suppression
du réflexe H du soléaire chez des sujets sains. L’entrainement
moteur rythmique semble promouvoir la plasticité du cortex et de
la moelle épiniére. Un déficit de la modulation de l'inhibition du
réflexe entre agoniste/antagoniste est présent chez les patients
avec SCA ou une autre dysfonction centrale (il y a implication
des noyaux cérébelleux).

Un programme de cyclisme intensif de 3 semaines a montré une
amélioration de la marche en avant et en arriére et de la fonction
mentale chez les patients avec troubles cérébelleux.
L’entrainement au vélo améliorerait la coordination (en phase et
fréquence) entre les neurones et la symétrie dans le SNC, et
pourrait améliorer le flux sanguin dans le cervelet. Donc un

programme de cyclisme pourrait ameéliorer les personnes avec
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un trouble cérébelleux sur le plan de la plasticité et du réseau
spinal.

Objectif : « investiguer la plasticité dépendante de I'utilisation de
la colonne vertébrale du réflexe H dans les muscles de la jambe
apres une seule séance de 15 minutes de cyclisme de jambe et
a nouveau apres un régime de cyclisme de jambe de longue
durée (4 semaines) chez les sujets atteints de SCA. »
Hypotheses : La quantité d'inhibition réciproque au repos et
d'inhibition D1 du réflexe H serait différente chez les personnes
atteintes d'un SCA par rapport aux sujets sains. La modulation a
court terme du réflexe H au cours d'une seule séance de
cyclisme serait différente entre les patients et les sujets sains.
Aprés un long entrainement vélo, le schéma de modulation de
I'inhibition réciproque et de l'inhibition D1 du réflexe H chez les
patients serait plus proche des contrdles sains et que la

performance fonctionnelle serait améliorée.

METHODES : 20 sujets sains et 20 patients inclus. Exclusion si
pathologie orthopédique, facteurs de risque d’ostéoporose,
neuropathie périphérique des membres inférieurs, exercices de
rééducation récents. Les patients ont été ensuite randomisés
(table de pré-randomisation) dans un groupe d’entrainement au
vélo de 4 semaine et dans un groupe sans vélo d’éducation a la
santé.

Evaluations : test électrophysiologiques sur une plateforme avec
EMG des muscles soléaire et tibial antérieur. L’inhibition
réciproque et I'inhibition D1 ont été obtenues en conditionnant le
réflexe H du soléaire avec stimulation (supra-maximale) du nerf
fibulaire commun aux différents intervalles du test de
conditionnement (2 ou 3 ms pour l'inhibition réciproque et 20 ms
pour l'inhibition D1). 8 items sélectionnés de I'échelle ICARS ont
été testé par un évaluateur en insu avant et apres les 4 semaines
de programme (évaluer la coordination des membres inférieurs).
Calcul de T'inhibition réciproque (IR) et de l'inhibition D1 (ID1).
Des valeurs faibles indiquaient une inhibition forte. Modulation
de l'inhibition (MI) = différence entre IR et ID1 avant et aprés le

pédalage de 15min.
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Baseline : 10min de repos puis pédalage pendant 15min puis
mesures. « Une étude a montré que I'entrainement en tirant vers
le haut pouvait optimiser la coordination musculaire et était
associé a une meilleure efficacité du pédalage. » La résistance
a été définie pour 30% de la contraction maximale moyenne des
fléchisseurs plantaires (grace a un EMG en temps réel).
L’intensité d’entrainement a été déterminée a partir des 30% de
contraction et non du rythme cardiaque, et pédalage a 60 rpm.
Groupe traité : entrainement de cyclisme de 4 semaines a
domicile, 15min/jour, 3 jours/semaine. L’effort percu (RPE) a été
évalué aprés chaque séance. Les patients avaient des journaux
de bord a remplir et recevaient des appels téléphoniques.

Groupe contrble : éducation verbale a la santé et exercices des

membres supérieurs en position assise.

Statistiques : ANOVA avec test post-hoc de Tukey pour les
différences d’inhibitions ; rmANOVA pour les différences des
inhibitions avant/apres programme ; test de Wilcoxon pour les
scores ICARS ; test t pour les scores RPE ; et coefficient de

corrélation de Spearman.

RESULTATS : Inhibition réciproque de repos du soléaire plus
grande chez les patients SCA. Différence significative entre les
groupes a 3ms des tests d’intervalle. Anomalie de la modulation
Ml et de I'D1 chez les patients. Aprés les 15min de Vvélo, Is
patients ont montré une MI négative ce qui indique une inhibition
faible par rapport aux sujets sains (différence significative de la
MI entre les groupes). Restauration de la Ml aprés 4 semaines
de vélo dans le groupe traité (les valeurs sont devenues
positives par rapport a aucun changement dans le groupe
contrble). Ce programme a amélioré la coordination dans le
groupe traité, avec une diminution significative du score ICARS
(pas de différence dans le groupe contréle). Faible corrélation
significative entre la Ml et le score total et sous-scores ICARS.
RPE plus élevé en baseline quaprés les 4 semaines de

pédalage.
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DISCUSSION : Les patients SCA ont une meilleure IR du
soléaire au repos gue les sujets sains et un déficit de la Ml pres
I'effort. Les 4 semaines de pédalage ont restauré la Ml et I'ID1
des patients, en lien avec I'amélioration des capacités
fonctionnelles. Les patients SCA ont une anomalie du contrdle
des agonistes/antagonistes dans les valeurs restantes
d'inhibition, mais également dans les capacités de modulation.
La Ml peut étre en lien avec le schéma d’activation des
agonistes/antagonistes. Les influx provenant des noyaux
cérébelleux peuvent réguler la médiation entre les neurones de
I'IR. Mais le mécanisme de l'inhibition du réflexe n’est pas encore
bien connu.

Donc l'entrainement de cyclisme a long terme permet de
retrouver une fonction inhibitrice intrinséque au niveau des
muscles de la jambe et cela peut étre en lien avec la
coordination fonctionnelle. Ceci peut étre di a la contraction
répétée des muscles releveurs de la cheville. Il pourrait y avoir
des « augmentations adaptatives a long terme de l'activité des
interneurones inhibiteurs ». « Il est possible que le noyau
cérébelleux profond active le tractus cortico-spinal et induise une
plasticité rachidienne a long terme chez les patients SCA. »

Le déficit d’IR contribue au déficit de marche dans les maladies
neurologiques. Aprés intervention, il y avait aussi une
amélioration fonctionnelle et notamment du déplacement, de
I'équilibre et de la coordination (scores ICARS), significativement
en lien avec 'amélioration de la MI. Cette intervention peut
améliorer la fonction du circuit spinal qui contribue a I'équilibre et
a la fonction des membres inférieurs.

« Lors de I'entrainement cycliste, 'augmentation de la force des
extenseurs des membres inférieurs était associée a une
meilleure performance de la marche et de I'équilibre chez les

patients ayant subi un AVC. »

CONCLUSION : IR et ID1 anormales chez les patients SCA

(déficit de plasticité adaptative a court terme). Aprés
I'intervention de 4 semaines, ces inhibitions redeviennent

quasi-normales et le score ICARS s’améliore. Ainsi cette
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intervention peut étre utile pour restaurer la plasticité adaptative
et la coordination. Investigations encore nécessaires en lien

avec les activités quotidiennes.

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Limitations : uniguement des patients avec SCA pure, reste a

rechercher [l'effet de [I'entrainement, la dose optimale, et
l'intensité des exercices ; chercher la relation entre la contraction
du muscle et lintensité des exercices aérobies pour des
Etudier [l'effet

guotidiennes et les activités supérieures de marche, plus

applications cliniques. dans

fonctionnelles.

Pas de conflits d’intérét.

Annexe V : Fiche de Lecture N°5

Marcia Belas dos Santos, Clarissa Barros de Oliveira, Arly dos
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e Discussion

e Conclusions
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Mots-clés :
Pas de mots-clés

Eléments détaillés :

INTRODUCTION : L’AVC est la plus commune cause de déceés et

le principal facteur d’incapacité. Le déficit moteur est une des

principales plaintes des patients suite a 'AVC (incapacité de marche
par exemple avec risque de chute important).

Probléme de circulation postérieure : déficits dans « I'équilibre, la
coordination des mouvements, la parole, l'audition, I'oculomotricité
et la déglutition ». L’ataxie est reconnue comme « une perte de la
coordination, dysmeétrie, dysarthrie, hypotonie, phénoméne de
rebond et nystagmus. » Marche ataxique : « modéle de marche
trébuchant, placement des pas irrégulier, augmentation longueur du
pas », élargissement de la base de sustentation et anomalie dans la
cinétique des articulations. Les AVC sont un probléme de santé
publique et en cas de déficits dans la mobilité articulaire, le tonus
musculaire ou la proprioception, associés a 'ataxie alors cela peut
avoir un impact fonctionnel considérable dans les activités
guotidiennes des patients. La thérapie de marche conventionnelle
utilise le concept de Bobath, la facilitation neuromusculaire, la
marche assistée par un thérapeute et d’autres aides techniques. La
marche par assistance robotisée (MAR ou RAGT) est basée sur un
tapis de marche avec soutien du poids du corps - réapprentissage
moteur fonctionnel de la marche a travers la répétition. Avantages :
durée d’entrainement, schéma de marche plus reproductibles, un
seul thérapeute nécessaire, réduction de la dépense énergétique,
activité musculaire plus symétrique.

« Une revue systématique sur [lefficacité des robotiques en
rééducation pour I'entrainement a la marche dans les désordres
neurologiques montrait que les patients atteints d'un AVC avaient
une amélioration statistiquement significative de leur vitesse de
marche, habilités fonctionnelles et fonctions motrices aprés

traitement ». La thérapie avec soutien partiel du poids du corps était
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plus efficace que la thérapie robotique pour entrainer la marche
(sujets avec AVC chroniques).

Inconvénients de la MAR : « guidance passive par le dispositif, qui
peut potentiellement réduire l'effort du patient et I'efficacité du
traitement », 'équipement est réducteur de mobilité pour le patient
ce qui peut conduire a une cinétique articulaire anormale.

Objectif : « Evaluer I'influence de la MAR sur 'équilibre et la
coordination et vérifier 'indépendance fonctionnelle dans les
activités de la vie quotidienne » de patients avec ataxie en phase
chronique au moins & 1 an apres I'AVC.

METHODES : Inclusion si patients adultes avec AVC avec ataxie
d’au moins 1 an, AVC cérébelleux a I'|RM, stabilité clinique,
hémiplégie ou tétraplégie, et admission a I'association AACD entre
2014 et 2015. Exclusion si incapacité a faire un entrainement avec
un dispositif robotique, déficit cognitif, démence, aphasie, autres
problémes orthopédiques ou neurochirurgicaux au niveau des
membres inférieurs (escarres), poids supérieur a 120kg, et ataxie
dégénérative. Allocation des patients dans les groupes en fonction
de leurs préférences horaires en semaine. Un groupe de MAR
(avec Lokomat®) et un groupe de marche assistée par un
thérapeute (MAT +/- aide technique).

Evaluations : avant et aprés l'intervention par un évaluateur en
insu. Utilisation de la BBS (/56 avec 14 taches d’équilibre statique
et dynamique pour évaluer le risque de chutes), du TUG test (pour
évaluer I'équilibre assis, les transferts et les déplacements), la MIF
(score de 18 a 126 avec 18 items moteurs ou cognitifs pour
évaluer I'incapacité motrice et neuropsychologique, plus le score
est haut plus la personne est indépendante), la SARA (/40 pour, 8
items pour évaluer la sévérité de I'ataxie et I'efficacité du
traitement).

Protocole : 3 séances de 60 minutes/semaine (2 de kinésithérapie
conventionnelle et 1 d’entrainement a la marche) + exercices a
domicile, pendant 5 mois. Programme pour les 2 groupes :
étirement et renforcement musculaire, équilibre, contréle de
stabilité posturale, techniques sensorielles et activités

fonctionnelles. Le but de la MAR était d’améliorer la qualité des
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mouvements et de la coordination des 2 jambes en commencant a
une vitesse lente puis progressivement plus rapide. Allegement du
poids du corps de 50% au début a 10% a la fin du protocole.
Statistiques : analyse uniquement des sujets ayant complété
I'étude. Test U de Mann-Whitney pour les caractéristique
démographiques et les comparaisons intergroupes et test de

Wilcoxon pour les comparaisons intragroupes.

RESULTATS : 7 sujets dans le groupe MAR et 8 sujets dans le
groupe MAT, avec surtout des patients ayant eu un AVC
hémorragique. Différence statistiquement significative pour les 2
groupes dans I'amélioration de I'équilibre, I'indépendance
fonctionnelle et les symptémes généraux de I'ataxie. Amélioration
significative su score SARA pour les 2 groupes. Pas de différence

significative entre les groupes en post-intervention.

DISCUSSION : le but de la rééducation est d’'améliorer la marche
en lien avec la qualité de vie. D’autres plaintes concernent aussi
l'instabilité postural, les déséquilibres et la perte d’'indépendance.
L’équilibre est en lien avec « les processus sensorimoteurs, les
contextes fonctionnels et [I'environnement ». amélioration
significative de I'équilibre dans les 2 groupes, mais pas entre les
groupes comme dans plusieurs études. Amélioration du score de la
MIF et donc de lI'indépendance dans la vie quotidienne dans les 2
groupes mais pas entre les groupes. Mais autres études ont trouvé
une différence statistiquement significative dans les activités
quotidiennes en faveur du groupe MAR (inexpliqué). Amélioration
du score SARA également mais pas entre les groupes. Selon une
revue systématique : « la MAR peut augmenter les chances de
récupérer une capacité de marche indépendante chez des patients
aprés AVC » (durant les lers mois aprés AVC -> meilleure
amélioration). La MAT améliore aussi la marche et différentes
études concluent difféeremment entre la MAR et la MAT (efficacité
différente selon les études, mais atout supplémentaire dans le

traitement de I'ataxie).
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CONCLUSIONS : Amélioration significative de I'équilibre et de

l'indépendance aprés une rééducation par la MAT, avec
rééducation conventionnelle et exercices a domicile. MAR et MAT
peuvent étre des possibilités de traitement associées a des

exercices de rééducation.

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Limitations : petit échantillon, manque de suivi post-intervention,

nécessité d’investigations supplémentaires dans les AVC aigu et
subaigu (a différents stades), et également pour mieux comprendre
les mécanismes de contrble de I'équilibre chez les patients
ataxiques.

Pas de conflits d’intérét.

Annexe VI : Fiche de Lecture N°6
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Mots-clés :
Ataxie spinocérébelleuse, rééducation, parametre

fonctionnel

Eléments détaillés :

INTRODUCTION : Il existe peu de ttt pharmaco dans I'ataxie
cérébelleuse (récente étude pilote sur le Riluzole), donc il

existe des alternatives thérapeutiques. De récentes revues
indiquent le manque d’études sur l'effet de la kinésithérapie
pour l'ataxie cérébelleuse. L’hétérogénéité des étiologies,
rend difficile des investigations de I'ataxie dans la SEP car |l
y a beaucoup de formes différentes.

Les SCAforment un groupe dataxies autosomiques
dominantes héréditaires, avec progressivement une perte de
I'équilibre et de la coordination, et des problemes de parole.
« Varenicline, un agoniste partiel de la nicotine a montré une
amélioration des fonctions axiales » (marche, position
debout, mouvements alternés rapides) chez des patients
atteints de SCA3, selon les sous-scores de I'échelle SARA.
Cette échelle de 0 a 40 points, est validée pour évaluer la
sévérité de I'ataxie et les symptomes cérébelleux.

« Les vibrations corps entier représentent une stratégie de
traitement biomécanique utilisée dans les sports
professionnels et la rééducation. Les dispositifs de traitement
non-stochastiques sont largement disponibles » et ont montré
de nombreux bénéfices sur la santé et le bien-étre. Les
vibrations appliquées de facon stochastique (au hasard) sont
plus efficaces. La thérapie par résonnance stochastique
(TRS) désynchronisée avec des stimulus a basses
fréquences a montré une amélioration des principaux
symptdmes des patients parkinsoniens.

Hypothese : améliorer les symptémes des SCAL, 2, 3 ou 6

par la thérapie par résonnance stochastique.

METHODES : C’est une étude unicentrique a double insu qui
s’est déroulait dans une clinique ambulatoire. Inclusion de

patients avec SCA1, 2, 3 et 6 prouvées par des tests
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génétiques moléculaires (SCA3 sous-représentée par
uniguement 2 sujets). Exclusion si : démence, néphrolithiase,
maladies orthopédiques (blessures articulaires). Pour
prévenir les risques, I'étude serait stopper en cas de douleur,
blessure articulaire ou de sévere dégradation des symptdmes
neurologiques. 32 patients ont été quasi-randomisés par
blocs via un modéle de distribution et des enveloppes
scellées. lls étaient en insu de leur traitement avec la
plateforme SR-Zeptor®, pour réaliser 4 séances sur 4 jours
prédéfinis, sur une méme semaine, avec 5 stimuli de 60
secondes et 60 secondes de repos entre chaque stimuli. Les
patients gardaient leur chaussures sur la plateforme, dans
une position de semi-squat.

Groupe expérimental : TRS entre 6 et 6,5Hz.

Groupe contrdle : TRS a la fréquence la plus minimale (1Hz).

Evaluations : avant et apres les séances par 2 évaluateurs en
insu. SARA (critére de jugement principal) avec combinaisons
de 4 items marche et posture et de 3 items cinétique des
membres ; INAS et SCAF|I (criteres de jugement
secondaires). Le SCAFI est un index fonctionnel
multidimensionnel, qui comprend le « test des chevilles a 9
trous », le « test de marche de 8 métres » et la répétition des
syllabes « PATA ».

Statistiques : comparaison intragroupe avec le test T apparié
et la correction de Bonferroni pour les sous-scores SARA ;
Test U de Mann-Whithey pour les comparaisons
intergroupes ; d de Cohen pour les tailles des effets.

RESULTATS : 17 patients inclus dans le groupe traité et 15
patients dans le groupe contréle. Les scores SARA en
baseline étaient plus importants dans le groupe expérimental
car il y avait 2 patients en fauteuil roulant (non significatif). 1
patient a quitté I'étude a cause d'un accident. Les scores
SARA ont été réduits dans les 2 groupes mais non
significativement. Cette amélioration est modérément
corrélée a la durée de la maladie. Pas de différence dans les

groupes pour les sous-scores SARA (parole et cinétique des
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membres). Amélioration plus grande des sous-scores marche
et posture dans le groupe traité par rapport au contrdle (non
significatif aprés Bonferroni). Amélioration significative du
sous-score marche et posture entre les groupes.
Améliorations significatives du « test de marche de 8m »
(SCAFI) et des répétitions « PATA » uniquement dans le
groupe expérimental, non corrélés avec la durée de l'ataxie.
Pas de différence dans le score INAS dans chaque groupe
(e.g. spasticité inchangée).

DISCUSSION : llg et al. ont montré qu’un entrainement de
coordination de 4 semaines améliore la fonction motrice et les
symptomes de l'ataxie. Diminution du score SARA de 1,34
dans I'étude, alors qu'’il augmente de 1,4 a 2,2 pour les SCAL
a 3. Le changement clinique pertinent pour la SARA est de
1,1 points. |l faudrait étendre le traitement a 4 semaines avec
12 séances pour un meilleur bénéfice. Tendance a
'amélioration dans des items relatifs a I'ataxie du tronc
(marche, positions debout et assise), plutét que de l'ataxie
des membres (en lien avec Miyai et al.). Amélioration du test
PATA et non du sous-score parole de la SARA donc ces deux
scores analysent différents aspects. Amélioration de la
marche dans les sous-scores SARA (marche et posture) en
lien avec 'amélioration dans le test de marche de 8m. Donc
la TRS peut améliorer la marche et la posture.
« L'apprentissage moteur est basé sur les fonctions
cérébelleuses et les ganglions de la base.» « Le
dysfonctionnement cérébelleux pourrait étre compensé par
des réseaux de neurones autres que le cervelet ».
L’hypothése est que la TRS peut stimuler la compensation
par les systémes extra-cérébelleux en cas de dommage
cérébelleux (les ganglions de la base de sujets sains sont
activées par la TRS). Donc la TRS nr’influe pas sur la
dysfonction cérébelleuse mais plutdét sur les ganglions
spinaux ou de la base en lien avec la marche et la posture.

« Donc l'activation des voies afférentes spinocérébelleuses
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de la proprioception pourrait contribuer a cette
amélioration observée ».
La TRS est accessible facilement (contre-indiquée en cas de
polyarthrite rhumatoide).
Ce traitement ne peut pas remplacer la kinésithérapie mais
peut s’y associer (appliqué ensemble ou méme avant la kiné

pour cumuler les effets).

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et limites,
utilité)

Limitations : petit échantillon car les SCA sont rares, forte
hétérogénéité entre les SCA (SCAG6 plus fréquentes que les
SCA3).

Pas de conflits d’intérét.

Annexe VIl : Fiche de Lecture N°7
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Mots-clés :

Rééducation, dégénération spinocérébelleuse, ataxie, paramétre.

Eléments détaillés :

INTRODUCTION : Les patients peuvent-ils apprendre des

séquences motrices des activités quotidiennes ? Certaines études
ont montré une diminution de I'apprentissage moteur (adaptation et
séquence motrice) en cas de lésion du cervelet, et cela était corrélé
avec une diminution des gains en rééducation chez des patients
ataxiques avec AVC infratentoriel. On ne sait pas si ce déficit est
compensé par la répétitions des exercices d’équilibre, de marche et
d’activités quotidiennes.

« llg et ses collegues ont signalé qu'un entrainement continu a la
coordination pendant 4 semaines avait amélioré la performance
motrice et réduit les symptémes de l'ataxie chez les patients atteints
d'ataxie cérébelleuse. L'effet a duré 8 semaines avec un
programme d'exercices a domicile auto-dirigé. » Les gains
fonctionnels sont-ils conservé a long terme ? «llg et al. ont
également observé que les améliorations des performances
motrices et des résultats des activités de la vie quotidienne
persistaient un an aprés un entrainement intensif de coordination
de 4 semaines, suivie d'un programme de formation a domicile. »
Obijectif : évaluer I'effet d’'une rééducation intensive pour un grand
échantillon de patients avec des maladies cérébelleuses
dégénératives.

Hypothése d’amélioration de 'ataxie et de ses symptémes et de

maintien de ces gains pendant plusieurs mois.

METHODES : Recrutement de patients avec ataxie cérébelleuse
isolée de type SCA6, SCA31 et ataxie cérébelleuse idiopathique
(diagnostiquées par analyse ADN). Inclusion si capacité a marcher
10m indépendamment ou avec une aide légére. Exclusion si
antécédents d’AVC ou autres maladies neuromusculaires et
démence, complications cardiovasculaires (dyspnée), maladies
orthopédiques provoquant des douleurs lors de la marche, et
interventions chirurgicales. Randomisation (enveloppes scellées et

personnes extérieure a I'étude) dans le groupe immeédiat qui
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commencait le programme apres la baseline 1, ou retardé
(contréle) qui commencait le programme apres la baseline 2 a 4
semaines d’intervalle. Suivi a long terme étudié pour 'ensemble
des patients sans groupes telle une étude observationnelle.
Intervention : 4 semaine de rééducation en hopital, avec 1h de
kinésithérapie et 1h d’ergothérapie/jour de semaine et 1h de l'un
ou l'autre le weekend. But de la kinésithérapie : améliorer
I'équilibre postural et ma marche, avec des exercices de
conditionnement général, d'amplitude des mouvements, de
renforcement musculaire, d'équilibre statique et dynamique, de
mobilisation de la colonne vertébrale, de marche
(intérieure/extérieure) et d’escaliers.

Evaluations : avant et aprés les 4 semaines de programme, puis a
4, 12 et 24 semaines de suivi, par un évaluateur en insu. SARA et
MIF (critéres de jugement principaux), vitesse de marche,
cadence, FAC et nombre de chutes (critéres de jugement
secondaires). Postulat (MIF) : taille d'effet standardisée pour I'effet
a court terme de 7/8 = 0,88. Taille de I'’échantillon estimé a 36.
Statistiques : Tes t, test de Wilcoxon et test du Chi2 pour les
caractéristigues démographiques initiales. Test de Wilcoxon pour
les différences entre les groupes a court terme. Test de Friedman
et test de Wilcoxon pour les comparaisons appariées avec
ajustement par Bonferroni pour 'effet a long terme. rmANOVA
avec test de Bonferroni pour la vitesse de marche et la cadence a

court et long termes.

RESULTATS : 42 patients inclus (21/groupe).

Court terme : amélioration significative des scores SARA, MIF et
ses scores moteurs, FAC et du nombre de chutes dans le groupe
immédiat. Amélioration de I'ataxie du tronc supérieure a I'ataxie
des membres. Amélioration significative de la vitesse de marche
normalisée et non normalisée.

Long terme : sur 41 patients (1 décés). Amélioration significative
de SARA, MIF et ses scores moteurs, FAC, du nhombre de chutes
et de la vitesse de marche normalisée et non normalisée.
Rétention des effets & 4 semaines pour la MIF (moins sensible) ; a

12 semaines pour SARA, vitesse de marche et FAC ; a 24
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semaines pour la vitesse de marche normalisée. Pas de rétention
pour le nombre de chutes. Pas d’interaction significative entre le
temps et le diagnostic pour chaque mesure donc pas de différence
dans I'évolution du statut fonctionnel entre les différents types
d’ataxie. Les patients avec une amélioration a long terme avaient
score SARA moins élevé. Le score SARA en baseline est un
déterminant significatif du maintien de 'amélioration a 24
semaines apres le programme, ainsi le score SARA est

modérément prédictif du maintien de 'amélioration a 24 semaines.

DISCUSSION : Ce programme améliore significativement I'ataxie,
les activités quotidiennes et la marche. Préservation partielle de
l'apprentissage moteur car celui-ci est corrélé aux gains
fonctionnels aprés intervention. Nécessité des systémes
cérébelleux et des ganglions de la base. Donc la rééducation doit
étre intensive et répétée basée sur I'équilibre, la marche et les
activités quotidiennes. « Les patients atteints de dégénérescence
cérébelleuse ont montré un meilleur apprentissage des séquences
lorsque les réponses étaient directement associées » (guidance
verbale, sensitive). Les entrées multimodales (visuelles,
somatosensorielles, vestibulaires) aident les patients a améliorer
leur équilibre plus qu’une simple répétition des exercices par eux-
mémes. Les doubles taches permettent aussi un apprentissage
moteur implicite.

«llg et ses collegues ont signalé qu'une intervention moins
fréquente d’1h de thérapie physique administrée 3 fois par semaine
pendant 4 semaines améliorait les scores de SARA et de la marche
chez les patients présentant une ataxie cérébelleuse mais non une
ataxie afférente. » Maintien de I'amélioration de SARA (a 12
semaines se suivi) et de la vitesse de marche (24 semaines de
suivi). Le score SARA diminue de linclusion dans I'étude aux 24
semaines de suivi (du fait des lésions cérébelleuses ou de I'ataxie
dégénérative qui a empéché 'amélioration motrice).

Un programme d’entrainement a domicile est nécessaire aprés une
intervention pour « préserver le statut fonctionnel ». « llg et al ont
observé qu'encourager les auto-exercices entrainait une

amélioration durable de 'ataxie jusqu’a 1 an. » « Une intervention 2
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a 3 fois par an pourrait aussi prévenir le déclin fonctionnel des
patients. »

SCAG : évolution de 3,1 +/- 4,3 points de changement ICARS en 4
ans, et de 1,5 +/- 2,0 points SARA par an.

La sévérité de l'ataxie est le seul facteur a avoir un impact sur la
rétention de 'amélioration. Les patients avec un score SARA <10
avaient plus de chances de conserver leur statut fonctionnel. Pas
de relation entre I'évolution temporelle du statut fonctionnel et le
type d’ataxie. Les patients avec une ataxie légére étaient plus
enclins a répondre a la rééducation car avaient de meilleures
capacités d’apprentissage moteur.

« La pratigue répétée peut permettre des mécanismes
compensatoires dans le réseau neural du contrdle moteur »

MIF : le maintien de I'amélioration moins important dans les
activités quotidiennes pourrait venir d’'un effet plafond pour les
patients presque indépendants.

Perspectives : investiguer d’autres interventions pour les patients
avec des ataxies modérées a séveres, les effets des
interventions/traitements combinés, la durée d’intervention

optimale, la dose de rééducation, l'intervalle entre les sessions.

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Limitations : pas d’insu compléte, un effet non spécifique a di
affecter 'amélioration fonctionnelle, manque de surveillance dans
les activités a domicile. Une évaluation de la dégénérescence des
ataxies au long terme (>10 ans) est nécessaire.

Pas de conflits d’intérét.

Annexe VIl : Fiche de Lecture N°8

AUTEUR Conny Schatton, Matthis Synofzik, MD, Zofia Fleszar, Martin A.
Giese, PhD, Ludger Schoéls, MD, Winfried llg, PhD
Individualized exergame training improves postural control in

TITRE advanced degenerative spinocerebellar ataxia: A rater-

blinded, intra-individually controlled trial

TYPE DE

DOCUMENT Article scientifique (Allemagne)
SOURCE Parkinsonism and Related Disorders
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DOI: 10.1016/j.parkreldis.2017.03.016
Reference: PRD 3274

DATE DE
Mars 2017
PARUTION
NOMBRE DE
PAGES (n° de 18 pages
pages)
¢ Résumé et mots clés
e Introduction
PLAN DE
e Meéthodes
L’ARTICLE

e Résultats

e Discussion

ELEMENTS DE
L’ARTICLE EN LIEN
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Mots-clés :
Cervelet, ataxie, neurorééducation, contrdle postural,

« exergames », entrainement moteur.

Eléments détaillés :

INTRODUCTION : Le cervelet et ses connexions sont importants

dans la coordination, I'équilibre, la posture et la marche.
Récemment une étude a montré que la rééducation intensive de la
coordination en utilisant «I'exergaming » « peut améliorer le
contrble de la posture et la marche dans les ataxies
dégénératives », mais cela reste contesté. L’exergaming représente
des jeux vidéo contrdlés par le corps entier.

Certains types d’ataxie (les plus précoces) entraine des
répercussions multisystémiques, ce qui entraine des difficultés
supplémentaires. Et a un stade avancé presque irréversible avec
atteintes extra-cérébelleuses et engagement de la plasticité , les
thérapies peuvent étre moins efficace.

Hypothese :

contréle de I'équilibre méme chez des patients non marchants avec

entrainement « exergaming » pourrait améliorer le

une SCA dégénérative multisystémique.
Objectif : montrer qu'un entrainement individualisé d’exergaming

adapté au stade de la pathologie peut améliorer le contréle postural
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et des fonctions spécifiques touchées par I'ataxie, méme a un stade

avanceé de la maladie.

METHODES : 10 sujets jeunes avec SCA avancée ont été inclus
(critéres : ataxie progressive avancée sans maladie inflammatoire,
vasculaire, malformation ou tumeur du SNC ; altérations avancées
de la démarche et de la posture (SARA) ; capacité a s'asseoir sans
soutien > 10 secondes ; age entre 6 et 30 ans; pas de perte de
vision, audition, retard mental et troubles du mouvement non
ataxiques prédominants).

12 semaines d’entrainement de coordination avec des jeux video
commerciaux sélectionnés pour travailler le tronc et le contrdle
postural. 3 protocoles différents en fonction des score SARA
individuel des sujets. 2 phases de 6 semaines d’entrainement
« exergaming » a domicile avec 3 séances/semaine de 45min (les
patients devaient noter la durée de leur séance). Les patients étaient
leur propres contréles.

Phase | : début avec 1 semaine d’entrainement de 4 séances d’1h
au laboratoire

Phase Il : 2 jours de séances au laboratoire

Evaluations : 2 semaines avant le début (El), juste avant
l'intervention (E2), aprés la phase | de 6 semaines (E3) et apres la
phase Il de 6 semaines (E4) par un évaluateur en insu. Echelle
SARA (critere de jugement principal) enregistrée par vidéo et a
permis le calcul de la taille de I'échantillon + sous-score marche et
posture (3 items) ; GAS (critére de jugement secondaire) permettant
de déterminer si les sujets ont atteints leurs objectifs initiaux dans
leur vie quotidienne (de -2 «pire que le niveau initial » a +2
« beaucoup mieux que le niveau attendu ») ; « test de Romberg
assis » de 30 secondes, pour évaluer les oscillations (pieds sans
contact au sol et bras tendus en avant, avec yeux ouverts puis yeux
fermés), la fiabilité de ce test a été évalué entre E1 et E2.
Statistiques : test de Friedman pour les différences au sein des
groupes (avec test de Wilcoxon si significatif pour les comparaisons

appariés), coefficient de corrélation de Spearman.
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RESULTATS: 2 groupes avec des ataxies avancées
multisystémiques. Pas de changement du score SARA entre E1 et
E2, mais diminution de 2,5 points entre E2 et E4. Réduction en lien
avec les heures dentrainement individuel/semaine. Les
changements du score SARA étaient induits par le sous-score
posture et marche, sans différence entre E1 et E2, mais avec une
diminution de 2,2 points entre E2 et E3 et de 1,8 points entre E2 et
E4. Amélioration de GAS (entre 0 et 1) entre E2 et E4 avec passage
des effets dans la vie quotidienne des sujets. Pas de changement
pour le «test de Romberg assis» les yeux ouverts, mais
amélioration les yeux fermés, en lien avec le sous-score posture et
marche de la SARA.

DISCUSSION : Améliorations clinigue de la posture et de la marche
ataxique, corrélée avec I'amélioration des oscillations assises et la
quantité d’entrainement, avec amélioration de la performance dans
les activités quotidiennes (alors que 80% des patients ont une ataxie
afférente). L’entrainement « exergaming » améliore de 2,5 points la
SARA (la diminution d’'1 point est cliniquement pertinente) > méme
ordre de grandeur que Il'amélioration avec la kinésithérapie
classique pour des ataxies dégénératives modérées. Ainsi les sujets
avec une ataxie dégénérative avancée sont encore capable
d’améliorations par I'entrainement.

L’amélioration du score de la SARA est mené par le sous-scores
marche et posture (équilibre, position assise et debout et marche).
L’amélioration de ce sous-score est corrélée a la réduction des
oscillations en position assise > amélioration réelle dans le controle
postural. « Les améliorations du balancement du corps les yeux
fermés indiquent une amélioration de l'intégration des capteurs aux
signaux non visuels » (informations proprioceptives et vestibulaires
et des signaux d'efférence motrice).

Corrélation avec la quantité d’entrainement et 'amélioration clinique
de l'ataxie, en lien avec les études sur la kinésithérapie ou
« 'exergaming » sur les ataxies légéres a modérées. Un
programme a domicile augmente la  motivation et

« 'autonomisation » des patients, méme a un stade déja avance.
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« Un entrainement fréquent et continu peut servir de principe clé

pour l'efficacité de la rééducation ».

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Limitations : petit échantillon, pas de suivi, pas de groupe contrble,
hétérogénéité dans la durée d’évolution des ataxies.
Pas de conflits d’intérét. Deux auteurs ont recu des subventions et

des honoraires d’Actelion Pharmaceuticals.

Annexe IX : : Fiche de Lecture N°9

AUTEUR

Ray-Yau Wang, Fang-Yi Huang, Bing-Wen Soong, Shih-Fong
Huang, & Yea-Ru Yang

TITRE

A randomized controlled pilot trial of game-based training

in individuals with spinocerebellar ataxia type 3

TYPE DE DOCUMENT

Article/rapport scientifique (Taiwan)

SOURCE
(revue, éditeur)
+ localisation de
I’'ouvrage,

bibliothéque, cbte

SCIENTIFIC REPORTS | (2018) 8:7816 | DOI:10.1038/s41598-
018-26109-w

Www.nhature.com/scientificreports

DATE DE PARUTION

Mai 2018

NOMBRE DE PAGES
(n° de pages)

7 pages

PLAN DE L’ARTICLE

Résumé et mots clés

Introduction

e Résultats

e Discussion
e Conclusions
e Méthodes
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L’ARTICLE EN LIEN
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Mots-clés :

Pas de mots-clés

Eléments détaillés :

INTRODUCTION : Il existe plus de 30 sous-types de SCA. La

SCAZ3 est le plus commun des sous-types dans plusieurs pays,

et se caractérise par une marche ataxique lentement progressive
et souvent associée a une ataxie du tronc et des membres et

une dysarthrie. La kinésithérapie permet de contrbler I'ataxie, et
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améliore ou maintient des fonctions. Souvent les programmes de
rééducation sont basés sur des exercices intensifs de
coordination et d’équilibre statique et dynamique, qui diminuent
les symptdmes de [lataxie et améliorent les activités
quotidiennes.

« Exergame » : jeu vidéo qui utilise la réalité virtuelle comme un
outil pour des exercices d’équilibre, de coordination qui motivent
le patient. Une étude non contr6lée a montré que I'entrainement
de la coordination a travers les jeux vidéo réduit les symptdmes
cérébelleux chez des adolescents avec ataxie progressive. Un
programme d’équilibre avec exergaming a récemment eu des
effets positifs sur la stabilité posturale de patients Parkinsoniens
et le programme en question ici dérive de celui de cette étude.
Objectif : ECR pilote qui a pour but d’évaluer les effets de 4
semaines de programme « exergaming », par rapport a 4
semaines d’entrainement conventionnel sur des patients
ataxigues adultes avec SCA3. L’hypothése est I'obtention d’un

effet égal ou supérieur pour I'exergaming.

RESULTATS : 9 sujets ont été inclus entre 2014 et 2015 avec 5
sujets dans le groupe « exergaming » et 4 dans le groupe
contréle. Evaluations avant et aprés l'intervention. Pas de
différence significative entre les 2 groupes en baseline sauf pour
le « test des chevilles a 9 trous » et la vitesse de marche.
Diminutions significatives du sous-score marche et posture et
du score total de la SARA dans le groupe « exergaming ».
Diminution presque significative pour le sous-score cinétique
des membres dans les 2 groupes et pour le score total de la
SARA dans le groupe contrdle. Pas de différence significative

entre les groupes pour toutes les mesures.

DISCUSSION : Amélioration significative de la SARA mais pas
de meilleurs résultats que le groupe contrdle concernant I'ataxie
ou les capacités fonctionnelles.

Diminution de 1,5 (groupe exergaming) a 2 points (groupe
contrble) dans le score SARA. Dans la littérature : 4 semaines

d’entrainement de coordination intensif diminue de 2,8 a 5,2
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points ce score. L’évolution naturelle de la SCA3 augmente la
SARA de 1,1 a 1,6 points/an, donc les interventions permettent
de retarder I'évolution de la maladie. Il semblerait que plus
'entrainement est intensif, plus la réduction de la SARA est
grande.

Amélioration du sous-score marche et posture uniquement dans
le groupe traité. « Le capteur Kinect fournit une pratique motrice
spécifique utilisant la capture de mouvement, qui fournit des
informations précises en temps réel pour la surveillance du
mouvement des membres et les performances de guidage. » Les
patients avec ataxie cérébelleuse ont assez de capacités
d’apprentissage pour tirer des bénéfices des interventions. Un
programme « d’exergaming » similaire améliorait
significativement I'équilibre de patients parkinsoniens.

Le contréle directionnel pendant le « test de limite de la stabilité »
montre l'ataxie du tronc. « Ni I'entrailnement classique ni
I'entrainement conventionnel n'ont eu d'effet bénéfique ici, car
des programmes de rééducation intensive avec exercices
d'équilibre et de coordination sont nécessaires chez les
personnes atteintes d'ataxie cérébelleuse. » Un entrainement de
coordination intensif (équilibre statique et dynamique) diminue la
seéveérité de I'ataxie et améliore la vitesse de marche et la longueur
du pas. Mais la performance de marche n’a pas augmenté
significativement dans les 2 groupes. Ainsi I'entrainement a
'équilibre doit impliquer I'amélioration du tronc et de la
performance de marche pour les patients SCAS.

« L’exergaming » peut étre utilisé en kiné pour «réduire la
sévérité des symptdomes et améliorer les fonctions ». « Les
programmes d’entrainement pourraient étre complétés par des
jeux « exergames » nouvellement développés ou des jeux vidéo
disponibles dans le commerce » (nouvelle stratégie de

traitement).

METHODES : Randomisation des patients par bloc (enveloppes
scellées). Inclusion si SCA3 confirmée génétiquement, capacité
de marche indépendante, plus de 20 ans, au moins 24 au Mini-

Mental State Examination. Exclusion si conditions médicales
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instables, autre maladie orthopédique, neurologique ou
cardiovasculaire pouvant affecter les performances motrices.
Intervention : 3 séances/semaine de 40 minutes (5min
d’échauffement et 5 min de récupération) sur 4 semaines.

Groupe « exergaming » : 30 minutes de Kinect Sensor® avec

caméra infrarouge pour capter les mouvements. Différents
exercices (atteindre un objet, pointer, suivre une cible et éviter
des obstacles, avec augmentation progressive de la difficulté).

Groupe contréle : 30 minutes d’entrainement conventionnel

(équilibre et coordination) avec les mémes types d’exercices et
augmentation en difficulté.

Evaluations : avant et aprés le traitement par un évaluateur en
insu. SARA (critere de jugement principal, de 0 a 40, validée pour
évaluer la SCA), «le contréle directionnel du test de limite de
stabilité » (qui évalue I'ataxie du tronc debout en mesurant la
déviation de la trajectoire lors de l'inclinaison maximale du tronc
dans différentes directions), le « test des chevilles a 9 trous » (qui
évalue I'ataxie des membre, par le positionnement des chevilles
dans les trous dans un temps imparti), les performances de
marche a l'aide du tapis roulant portable GAITRite system® (pour
évaluer la vitesse et la largeur du pas en 5 essais).

Statistigues : médianes et intervalles fournis, test du Chi2 et U de
Mann-Whitney pour les caractéristiques initiales des groupes,
test des rangs signés de Wilcoxon pour l'analyse au sein des
groupes et test U de Mann-Whitney pour l'analyse entre les

groupes.

CONCLUSIONS : Diminution de I'ataxie chez des patients avec

SCAZ3. Vérification du bénéfice cliniqgue nécessaire par de

futures études.

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Limitations : petit échantillon et durée courte, ataxie plus sévére
dans le groupe contrble en baseline, pas de suivi post-
intervention, nécessité de vérifier I'implication clinique par
d’autre ECR a plus grand effectif.

Pas de conflits d’intérét.
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AUTEUR C. Thauvin-Robinet, L. Faivre, C. Cazeneuve, A. Durr
TITRE Les ataxies spinocérébelleuses - Spinocerebellar ataxias
TYPE DE _ S _ _
Article scientifique « Mise au point »
DOCUMENT
SOURCE http://www.edimark.fr/Front/frontpost/getfiles/20082. pdf

Sur le site : www.edimark.fr - Les Lettres, Les Correspondances,

Les Courriers, Les Images, Les Pages de la Pratique Médicale.
Article paru dans La Lettre du Neurologue « Vol. XVII — n°8 - octobre
2013

DATE DE
PARUTION 2013
NOMBRE DE
PAGES (n° de 6 pages (p.234 a 239)
pages)
e Introduction
e Reésumé et mots clés
e Caractéristiques cliniques et moléculaires
PLAN DE e Diagnostic différentiel
L’ARTICLE e Stratégie diagnostique

e Physiopathologie
e Traitement et prise en charge

e Conclusion

ELEMENTS DE
L’ARTICLE EN LIEN
AVEC LA
PROBLEMATIQUE

Mots-clés :

Ataxies spinocérébelleuses

Ataxies cérébelleuses dominantes autosomiques
Atrophies cérébelleuses

Expansions a polyglutamine

Eléments détaillés :

Les ataxies spinocérébelleuses (SCA) = maladies neurologiques
évolutives rares, cliniuement et génétiquement trés hétérogenes
(1-3), avec syndrome cérébelleux + syndrome pyramidal +
éventuelle atteinte du SNP.

Ataxie” = “atrophie spinocérébelleuse” = ataxies héréditaires

de transmission autosomique dominante, débutent a 'age adulte.
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Atteinte cérébelleuse pure ou avec problémes ophtalmiques, signes
extrapyramidaux, mouvements anormaux, polyneuropathie,
amyotrophie, épilepsie, atteinte cognitive.

Prévalence SCA =2 a 4 pour 100 000 habitants en Europe.

30 formes et 24 genes identifiés, mais encore 30 & 45 % des patients
ne sont pas diagnostiqués génétiquement.

DIAGNOSTIC MEDICAL :

Dépend de I'atteinte clinique et l'interprétation de I’arbre généa-

logique, I’ethnie, I’adge de début et les signes associés.

CARACTERISTIQUES :

Mutations les plus fréquentes = expansion de polyglutamine (50 a

60 % des cas), avec une évolution progressive et fatale des
symptomes.

Classification en 4 groupes pour les SCA a polyglutamine.

SCA a expansions de polyglutamine ou maladies a
polyglutamine = secondaires a des expansions de répétition
CAG/polyglutamine. Cliniquement différentes des autres formes :
début de la maladie entre 30 et 40 ans avec une atteinte sévere,
multisystémique, évolution plus rapide - neurodégénérescence

importante jusqu’au décés.

SCA a expansions non codantes = en général une atteinte
cérébelleuse pure, age de début tres variable (enfance - >60 ans),
évolution lentement progressive, espérance de vie normale. Atteinte

ethnique.

SCA a mutation conventionnelle ou réarrangements = débutent
le plus souvent dans I'enfance, mais age de début trés variable
(jusqu’a 70 ans), atteinte cérébelleuse pure en général, évolution

trés lente, sans conséquence sur I'espérance de vie.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

Maladies autosomiques dominantes, cas sporadiques, maladie

récessives autosomiques, récessives liées a I'’X ou mitochondriales.
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Cas sporadiques les plus fréquents -> recommandations de
consensus pour la prescription des études génétiques dans les
SCA.

Les analyses moléculaires ne sont disponibles que pour des travaux
de recherche et non pour des diagnostics en routine. Ou recherche
des causes génétiques d’'une ataxie cérébelleuse autosomique
dominante chez les patients avec la triade suivante :

& Ataxie cérébelleuse clinique

& IRM cérébrale anormale : atrophie cérébelleuse, vermienne
et/ou du tronc cérébral ;

& Mode de transmission autosomique dominant ou existence

d’'une censure dans I'arbre généalogique du patient

PHYSIOPATHOLOGIE :

Dérégulation de l'expression des génes par altération de la

transcription et de I'épissage, atteinte de la transmission synaptique

cérébelleuse.

TRAITEMENT :
La prise en charge repose sur la kinésithérapie, I'orthophonie, la

prise en charge psychologique, le conseil génétique pour la

famille.

CONCLUSION :

Les formes a polyglutamine sont en général familiales et les autres

formes restent rares, souvent ethniques.
Bilan génétique comprend : l'origine ethnique, I'histoire familiale,

'age de début, les signes associés et I'imagerie cérébrale.

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Les différentes formes d’ataxies cérébelleuses restent tres
variables. Vocabulaire trés médical et scientifique. Peu d’explication
sur les symptdbmes généraux de la maladie ; mais tableau
regroupant les différents symptémes en fonction des formes de
SCA.

Utilité dans I'introduction pour expliquer la pathologie.
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AUTEUR o _ "
Draicchio, C. Conte, C. Casali, and F. Lacquaniti
TITRE Locomotor patterns in cerebellar ataxia
TYPE DE _ S
Article scientifique
DOCUMENT
SOURCE

J Neurophysiology 112 : 2810-2821, 2014.
© 2014 the American Physiological Society

Retrouvé sur : www.physiology.org/journal/jn

DATE DE i
1°" publication le 3 Septembre 2014
PARUTION
NOMBRE DE
PAGES (n° de 12 pages (p. 2810 & 2821)
pages)
e Introduction
e Matériel et méthodes
o Participants
PLAN DE o Recueil de données
L’ARTICLE o Analyse des données

o Statistiques
e Résultats

e Discussion
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Mots-clés :
Cerebellar ataxia, gait adaptation, muscle activation patterns,
central pattern generator, limb loading.

Eléments détaillés :

e Introduction

Le cervelet a un réle dans le comportement locomoteur, intervient
dans la modulation des interactions sensaori-motrices, permet un
contrbéle anticipatif et un rétrocontréle de I’équilibre, et reste
essentiel dans 'apprentissage moteur et ’adaptation.

Région cérébelleuse médiale : équilibre statique et dynamique,

rythme I'activité musculaire de flexion/extension.

Régions cérébelleuses latérale et intermédiaire : positionnement et

ajustements du membre.
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Marche ataxigue : élargissement de la base de sustentation,

irrégularité du schéma de marche, et anormalités dans I'activation
spatio-temporelle des muscles, avec une diminution de la longueur
du pas, vitesse de marche, amplitude de cheville; et une
augmentation de la largeur du pas, difficulté de coordination entre
les articulations, variabilité de tous les paramétres de marche >
diminution de Ila coordination et de [I'équilibre causant des
limitations dans la vie quotidienne avec une prédisposition aux
chutes.

Objectif : caractériser la marche ataxique et corréler les schémas
d’activation des muscles (prolongés) avec la cinématique, la

cinétique et la sévérité de la maladie.

e Matériel et méthodes

Participants : un groupe de 19 patients avec une maladie
dégénérative primaire cérébelleuse (pas de signes non cérébelleux,
ni déficit visuel, ni spasticité, stade précoce de la maladie, atrophie
du vermis cérébelleux a I'IRM, et rééducation kinésithérapique), +
un groupe de 20 sujets sains (mémes ages).

Evaluation neurologique au départ avec des tests de sensation et
proprioception.

Recueil de données : marche sur 7m, pieds nus a une vitesse

confortable et une vitesse rapide - 15 essais/sujets au total : cycle
de 3 essais + 1min de pause.

Analyse des données : paramétres calculés pour chaque sujet =

vitesse de marche, durée du cycle, durée de I'appui relatif, longueur

et largeur de 'enjambée.

e Résultats & Discussion

Augmentation significative de la largeur de I’enjambée, réduction
de la durée du cycle et de la longueur de I’enjambée par rapport
aux sujets contréles. Mais pas de différence significative concernant
la durée de I'appui relatif. Diminution importante de Pamplitude de
la cheville et élargissements des oscillations du tronc.

Dans la cinétique de marche, il y a une variabilité de la largeur des
enjambées > en moyenne, la variabilité des angles entre les

enjambées est plus grande de 50% chez les patients.
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EMG : le plus grand pic semble étre plus large et long pour la plupart
des muscles; il peut y avoir des pics supplémentaires liés a
I'instabilité de la marche. Le tibial antérieur a une plus grande
activité et il y a une activation des muscles du mollet durant toute
la phase d’appui, (hormalement pas actifs au début de cette phase).
La moyenne et le maximum de I'amplitude d’activité musculaire
sont 2 fois plus grands chez les patients ataxiques (muscles
proximaux et distaux).

Les paramétres du schéma de marche et d’activité musculaire sont
corrélés avec la sévérité de la pathologie (ICARS score), sauf

'augmentation de la variabilité des enjambées.

I'y a donc des changements significatifs dans la coordination
entre les segments, un passage anormal du pas a la verticale de la
force de réaction du sol (lié a la raideur) et une instabilité lors du
transfert de poids a 'attaque du talon.

La réduction de 'amplitude de la cheville ou sa raideur peut créer :
des pas plus courts, une diminution de coordination entre les
segments, une réduction de la force de propulsion - déstabilisation.
Oscillations du tronc - instabilité posturale multidimensionnelle.
Colt énergétique important et difficulté d’adaptation aux
conditions de marche - investiguer la marche en terrain variés.
Diminution de la mise en charge - lié au déséquilibre et manque
de contréle lors de I'appui. Le cervelet a un role dans le contrdle
de la mise en charge.

La coactivation musculaire a PEMG élargi (antagonistes plus
activés) - stratégie compensatoire pour gagner de la stabilité avec
des articulations enraidies ; mais difficulté dans des conditions
dynamiques. La planification motrice est altérée.

En lien avec le neurodéveloppement, la maturation de la marche
se fait avec un contrdle sélectif des muscles et une diminution de
leur activation. Le cervelet optimise la durée d’activation des

muscles pendant la marche.
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COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Pas de conflit d’intérét.

Pas de différence significative entre les deux MI chez les patients
ataxiques, qui contraste avec la différence subclinique présente a
F'EMG. A noter que 'EMG est aussi anormalement prolongé pour
les muscles du MS - est-ce un déficit spécifique a Il'ataxie
cérébelleuse ?

Les parametres de mesure sont trés détaillés et complexes.
Utilisation des résultats pour mieux comprendre I’altération du
schéma de marche dans l'ataxie et les parametres a prendre en

compte.

Annexe Xll : Fiche de lecture N°12

+ localisation de
I’ouvrage,

bibliothéque, cote
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Mots-clés :
Ataxia, exercise therapy, neurodegenerative diseases/rehabilitation,

treatment outcome

z
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. = ' ' ' '
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I measires meagures P measures measures
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i 4 ' .

H : Assessment H

' '
Clinical tests +  Clinical tests ani v Clinical tests ~ » Chnical tests

y Progression N
Physical | . 6 week home H '
' ' exercise program ' '
Therapy Exercise ' prog f '

Assessments  Instruction
i ' i

o : . : . . : . y 1-month
Pre-training 1, Pre-training 2, Mid-training | Post-training | Follow-up
{Initial} v (Week 2) ' (Week 5) ' (Wesk 8) v (Week 13)

TIMELINE  INTERVEMTION

e Introduction :

Marche ataxique : enjambée plus courte, pas plus grand, poussée

au sol diminuée et virage atténué. Déficits aussi dans
I’apprentissage moteur.

Kinésithérapie = principal et premier traitement.

Programme d’entrainement intensif de 4 semaines permet chez
ces patients une amélioration de leurs capacités motrices et de leur
performance fonctionnelle. Mais peu d’étude concernant la
rééducation de I'ataxie.

Hypothése : un programme d’exercices d’équilibre a domicile durant
6 semaines peut améliorer les capacités locomotrices de patients
avec une maladie cérébelleuse.

Activités :  équilibre statique puis dynamique plutdt que
directement de I'entrainement a la marche.

5 séances d’évaluation au cours de I'étude avec : évaluation
neurologique, tests cliniques de la marche et de I'équilibre, analyse

de la cinématique de la marche et de I'équilibre en laboratoire.

e Méthodes:

14 patients inclus avec une maladie cérébelleuse dégénérative
(génétiqgue de type spino-cérébelleuse SCA), capables de tenir
debout et de faire quelques pas (avec déambulateur ou canne),
ataxie moyenne (score ICARS >5 - score évaluant la posture,
marche, mouvements des membres, langage, oculomotricité). Ce
groupe de 14 patients sert de contrdle de par les 2 évaluations en

baseline.
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Réalisation d’'un programme d’exercices d’équilibre a domicile
durant 6 semaines, un kinésithérapeute contactait les patients
chague semaine pour répondre aux questions.

Critere de jugement principal = vitesse de marche.

Exercices : statiques et dynamiques en position assise ou debout
avec progression (support stable vers sans support) - programme
adapté individuellement aux résultats de la premiere évaluation
avant le début de I'étude. Chaque exercice dure 3-5min pour un

total de 20min/jour, durant 4-6 jours/semaine.

e Résultats :

Vitesse de marche augmentée de 15% entre les deux évaluations
pré- et post-entrainement.

Différence significative entre les évaluations pré-/post-entrainement

et entre les évaluations pré-entrainement/de suivi (p<0,001).

e Discussion :

Le niveau de difficulté dans I'exercice d’équilibre est plus
bénéfique que la durée de l'exercice. L’individualisation du
programme et I’entrainement continu permet d’avoir un effet qui
perdure ensuite.

Exercices d’équilibre assis trés important (surfaces d’assise
variables).

Difficulté dans les exercices d’équilibre au cours de la marche sans
assistance.

Ameélioration de la longueur de I'’enjambée et diminution du
temps de double-appui. Amélioration du Time Up and Go et du
Dynamic Gait Index. Mais pas d’amélioration de I'équilibre debout,
donc le programme impacte plus I’équilibre dynamique.
Amélioration des paramétres de marche, mais aussi du sens du
contrble, de l'indépendance, de la qualité de vie. Programme a
domicile permettant de faciliter 'accés a la rééducation et diminuer
les codts. Amélioration dans les activités de la vie quotidienne.
Pour les autres paramétres, d’autres facteurs peuvent influencer
(sévérité de la maladie, age, durée de pratique...). Seul
I’augmentation du niveau de difficulté de I’équilibre augmente

la vitesse de marche.
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Ce programme a domicile est aussi efficace que les soins directs.

» Conclusion

L’augmentation de la difficulté des exercices d’équilibre est
plus bénéfigue que Paugmentation de la fréquence des
exercices pour améliorer les caractéristiques de marche et la

vitesse.

COMMENTAIRE OU
QUESTIONNEMENT
SECONDAIRE
(Intérét, portée et

limites, utilité)

Pas de conflit d’intérét.

Tableau récapitulatif des exercices donnés durant le programme
(idées en rééducation ou pour les futures études).

Un sujet a été exclu de lanalyse des résultats a cause d'un
probléme de santé - biais possible. Pas de groupe contrble méme
si les mesures initiales sont stables ; faible durée d’entrainement.
Les futures études devront analyser quelle durée d’entrainement

est nécessaire pour optimiser les fonctions au cours de la maladie.
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Annexe XllI: “Flow-Chart” PRISMA en anglais de la sélection des articles a partir

des différentes bases de données (tiré du logiciel Word).
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Annexe XIV: Tableau descriptif des essais de la catégorie des Dispositifs Techniques (tiré du logiciel Excel).

Auteur Bultmann et al., 2014 Chang et al., 2015 Dos Santos et al., 2018 Kaut et al., 2014
Nombre 10 20 15 17
Moyenne d*dge (années) HE6+-135 439 +/- 548 508 +-13.3 612 +~12.3
Participants Etiologies d'ataxie . . SCA1, 2 3, 60u AVC cérébelleux ou non
.. AVC cerebellew: isoles i SCA1, 2 3,6
cerebelleuse non identifiee avec ataxie
Durée d*@volution 12,4+~ 11,7 jours MD T8 +-48ans 11.25 +-57 ans
Entrainement sur tapis de Régime de 2 séances de thérapie L ]
e . 4 séries de traitement par
marche associe a de la cyclisme a domicile conventionnelle et une ) )
. i P _ s ) . resonance stochastique (5
Type d'intervention kinésitherapie classique SUr un seance d'entrainement a la e i
. stimuli de 60 secondes espaces
selon le concept de cycloergometre marche, ave: des exercices
. ; . de 30 secondes)
Bobath statique a domicile
Nombre total de seances MND 12 G0 4
Durée des séances
Intervention ) . 30 15 60 MD
[minutes / seance)
Fréequence (nombre de
] ] ND 3 3 4
fois / semaine)
Durée totale (semaines) 2 4 20 1
5 patients sans 10 patients sans 8 patients avec entrainement 15 patients dans le groupe
Groupe contrble entrainement sur tapis de entrainement au a la marche assistée par un placebo avec méme traitement
marche velo thérapeute 8 trés basses fréquences
Critére de jugement S0us-scores
SARA
i principal ICARS, posturographie ICARS
Evaluations CriEos i S : F BBS, MIF, TUG, SARA
riteres de jugemen dynamigque Mesures éleciro- INAS, SCAFI
secondaires physiologiques
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Annexe XV : Tableau descriptif des essais de la catégorie des Programmes de rééducation (tiré du logiciel Excel).

Auteur Cesar Rodriguez-Diaz et al., 2018 Miyai et al., 2012
Hombre 38 42
Moyenne d'dge (années) 39.52 +-10.72 625 +-17
Participants _ —
Etiologies d’ataxie cerebelleuse SCA2 SCA 6, 31 et ataxies cérebelleuses idiopathiques
Durée d'évolution 11.10 +- 4.01 ans 0,8 +-1,0ans
] . Programme multidisciplinaire avec 2 séances/matin N iy
Type d'intervention ) =il N ] Frogramme de conditionnement général
et 2 seancesfapres-midi de therapie physigue
Nombre total de séances 480 20
Durée des séances {(minutes [
. 45 60 (+- 60 le weekend)
Intervention SEance)
Fréguence (nombre de fois /
] A 5 (+/- 1 le weekend)
Semaine)
Durée totale (semaines) 24 4
Groupe contréle 19 patients sans réeducation 21 patients sans rééducation
Critére de jugement principal SARA SARA MIF
Evaluations . i ] INAS, 3 mesures electronystagmographiques des Vitesse de marche, cadence, FAC et nombre de
Criteres de jugement secondaires
mouvements oculaires chutes
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Annexe XVI: Tableau descriptif des essais de la catégorie Réalité Virtuelle (tiré du logiciel Excel).

Auteur Schatton et al., 2017 Wang et al., & Yang, 2018
Nombre 10 9
Moyenne d'dge {années) 16,0 +-7 4 R4
Participants _ _ _ - S _
Etioclogies d'ataxie cerebelleuse Ataxies degeneratives avancees SCA 3
Durée d'évolution ND 1416 ans
2 phases de 6 semaines d’entrainement de Protocole d'exergaming avec déetecteur de
) ) coordination sur des jeux vidéo commerciau 8 mouvements (Kinect sensor®) sur differentes
Type d’intervention o . . . . ] )
domicile (entrainement au controle du tronc et au taches (atteindre et pointer une cible, suivre et
contrdle postural) éviter des obstacles)
Nombre total de seances 36 12
) Durée des séances (minutes /
Intervention ) 45 30
seance)
Fréquence (nombre de fois / . 3
semaine)
Durée totale (semaines) 12 4
. 10 mémes patients contriles, évalués sur 2 semaines | 4 patients avec entrainement conventionnel sans
Groupe controle
avant lintervention EXergaming
Critére de jugement principal SARA SARA
Evaluations . i i e Mine-hole peg test, paramétres spatio-temporels
Critéeres de jugement secondaires GAS, analyse quantitative du mouvement : ch
e marche
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Annexe XVII : Tableau descriptif des essais de la catégorie Optocinétique (tiré du logiciel Excel).

Auteur Bunn et al., 2015
Nombre 12
Moyenne d’dge (années) 60.2 +/- 10.5
Participants _
Etiologies d'ataxie cerebelleuse SCAG
Durée d’évolution MDD
Exercices d'equilibre dans differents scénarios quotidiens
Type d'intervention pertinents sur le plan fonctionnel, tout en perturbant les
reperes visuels avec lopto-cinétique
Nombre total de séances 20
Intervention . _ . -
Duree des seances (minutes / seance) 15
Fréquence (nombre de fois [ semaine) 4]
Durée totale (semaines) 4
Groupe contrile 6 patients sans intervention
Critére de jugement principal Enregistrement {40 secondes) des oscillations en position
Evaluations . . _ debout, SARA, MIF, EQ-5D et EQ-VAS, ABCQ, Fatigue
Criteres de jugement secondaires .
Severity Scale
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Annexe XVIII : Tableau des Résultats de la Sévérité et des Symptomes cérébelleux en post-intervention (tiré du logiciel Excel).

Les cases grisées correspondent aux critéres de jugement principaux des essais.

Abréviations : exp = expérimental, ctl = contréle, MAR = marche assistée par robot, MAT = marche assistée par un thérapeute, ND =

donnée non disponible, NS = différence non significative.

Groupes Evaluations Résultats
Auteurs Echelle Test statistique i
n{exp) n{ctl) Pré Post 0 p-value (exp) p-value (ctl) Tntg :garlct’:p o
Bultmann et al., Phase -
2014 5 5 aigue 2 semaines ICARS ANOVA p=0,03 WD p=0,99
Baseline,
Bunh etal, 6 5 4 & semaines | SARA Test de Wilcoxon NS NS -
semaines
Cesar
Rodriguez Diaz | 19 19 | Baseline | 24semaines | SARA | MMANOVA® lest posthoc p=0,002 NS NS
et al., 2018 ¥
Chapg etal, 10 10 Baseline | 4semaines | ICARS Test de Wilcoxon p=0,046 p=0,062
Test de Wilcoxon
Dos Santos et K - ; {intragroupe} / Test U de _ _ _
al,, 2018 (MAR) 3 (MAT) Baseline 20 semaines SARA Mann-Whitney p(MAR)=0,013 p{MAT)=0,012 p=0,543
{intergroupe)
Kautetal., 2014 | 17 15 Baseline | 1semaine | SARA | 1o ‘ifmsr;ﬁsﬂ;z;’“a“e p=0,064 p=0,284 -
Miyaletal. 21 21 Baseline | 4semaines | SARA Test de Wilcoxon p=0,001 ND .
2 Apres 6
10 semaines semaines Test de Frlgdman non p(E1 & E4)=0,003
Schatton et al., 10 (mémes avant phase‘l (E3), SARA ) paramétrique p(E2/E3)<0,002 ND _
2017 atients) (E1), aprés 6 {intragroupe) + test de (E2 & E4)=<0,006
B baseline semaines Wilcoxon si p=0,05 o '
(E2) phase Il {E4)
Test de Wilcoxon
Wang et al., ) _ {intragroupe} / Test U de _ _
2018 5 4 Baseline 4 zemaines SARA Mann-Whitney p=0,042 p=0,0G3 NS
(intergroupe)
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Annexe XIX : Tableau des Résultats de la Posture en post-intervention (tiré du logiciel Excel).

Les cases grisées correspondent aux critéres de jugement principaux des essais.
Abréviations : exp = expérimental, ctl = contréle, MAR = marche assistée par robot, MAT = marche assistée par un thérapeute, ND =

donnée non disponible.

Groupes Evaluations Résultats
Auteurs i Echelle Test statistique p-value
n{exp) n{ctl) Pré Post p-value {exp) p-value (ctl) intergroupe
Cesar SARA p(position
Rodriguez- - - mAMQOVA + test post- assise)=0,005 )
Diaz et al., 19 18 Baseling 24 semaines ssc[:lr:;, hoc de Tukey p(position MWD
2018 debout)=0,031
Test de Wilcoxon
Dos Santos | 7 | gaT) | Baseline | 20semaines | Tug | (ntagroupe)/TestU | piuaph-no1q | PMAT)=0,017 |  p=0,624

de Mann-Whiiney
(intergroupe)

etal., 2018 | (MAR)

Test de Student
SARA apparié {intragroupe)}

Kaut et al., " - + comection par p=0,023 (=0,016 de .
2014 7 15 Baseline 1 semaine s;sct::lrz; Bonferrani f Test U de Bonfarroni) p=0.072 p=<0,01
Mann-Whitney
(infergroupe)
o SARA
Miyai et al., 21 21 Baseling 4 zemaines S0US- Test de Wilcoxon p=0,001 MWD -
2012 SCOres
| mmese | e | M2t a ND :
10 2 semaines semaines e Test de Friedman non (E2/E4)<0.008
Schatton et 10 (mémes avant (E1), | phasel(E3), paramétrique P :
al., 2017 alients) baseline aprés 6 {intragroupe) + test de —
p (B2 semaines Test de Wilcoxon si p=0, 05, Eg%':gg;
phase Il (E4} R{;rsn;iigrg D(EJES - ‘r'|5]= 0.13 ND -
p(EZ/E4 - ¥F)}=0.01
SARA Test de Wilcoxon
Wang et al., - _ {intragroupe) / Test U -
2018 5 4 Baseline 4 zemaines D&Sat;lgﬁe& de Mann-Whitney p=0,038 NS NS
(inferqroupe)
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Annexe XX : Tableau des Résultats de I’Equilibre en post-intervention (tiré du logiciel Excel).
Abréviations : exp = expérimental, ctl = contréle, MAR = marche assistée par robot, MAT = marche assistée par un thérapeute, ND =

donnée non disponible, NS = différence non significative, S* = différence significative.

Groupes Evaluations Résultats
Auteurs , Echelle Test statistique p-value
n{exp) | nictl) Pré Post p-value {exp) p-value {ctl) intergroupe
z SARA balance »
(3 items) Test de Wilcoxon NS N3
i Equilibre en “Blank™ : NS "Blank" : NS
E”'E']fé a5 | s Efaa;nf’;?neés“ Semgm o | posttion debout “Static” - NS "Statique” - NS
(avec variations Test de Student ‘MMVSslow” : NS "MV Sslow” - NS
des conditions "MySmed" : 5 ‘MVSmed” : NS
visuelles) “MV5fast” . 5* “MVSfast” - NS
Test de Wilcoxon
Dos Santos | 7 8 . 20 {intragroupe) / ) ) ~
etal, 2018 | MAR | MAT Baseline semaines BBS TESthﬂLjh?ti ;u;lrann- p(MAR)=0,013 p(MAT)=0,012 p=0,362
(intergroupe)
Miyai et al., . 4
2012 21 21 Baseline semaines Mombre de chutes | Test de Wilcoxon p=0,01 ND
Test de Wilcoxon
Test de contrdle {intragroupe) f
Wﬂgﬂu f; al, | 5 4 | Baseline * | directionnel dela | TestU de Mann- NS ND NS
SEMAINES | limite de stabilité Whitney
{intergroupe)
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Annexe XXI : Tableau des Résultats de la Marche en post-intervention (tiré du logiciel Excel).

Les cases grisées correspondent aux critéres de jugement principaux des essais.

Abréviations : exp = expérimental, ctl = contrdle, MAR = marche assistée par robot, MAT = marche assistée par un thérapeute, SARA

posture & marche = 1 item marche + 1 item position debout + 1 item position assise), ND = donnée non disponible.

Groupes Evaluations Résultats
Auteurs A Echelle Test statistique p-value
niexp n ré 03 p-value (exp] p-value [c intergrou
(exp) [ctl) P Post lue (exp) lue {ctl) inte
pe
Bultmann et Phase .
al., 2014 2 3 aigue 2 semaines ICARS sous-scores ANOWVA p=0,03 MO p=059
Cesar
Rodriguez- - - rmANCWA + test post-hoc de _
Diaz et al., 19 19 Baseline 24 semaines SARA sous-scores Tukey pimarche)=0,029 MND -
2018
Dos Santos Test de Wilcoxen (intragroupe)
7 MAR 3 MAT Baseline 20 semaines TUG { Test U de Mann-Whitn p(MAR)=0,011 p(MAT)=0,017 p=0,634
etal., 2018 BY
. (intergroupe}
Test de Student apparié
(intragroupe} + correction par p=0,023 (=0 016 _
Kaut et al., 17 15 Baseling 1 semaine ST Eonferroni/ Test U de Mann- de Bonferroni) p=0.072 p<0,01
2014 Whitney (intergroupe)
Test de Student apparie _ _
SCAFI {infragroupe) p =002 p=0.27 -
\itesse de marche AMNOVA et Bonferroni p=0,01 MD -
Mivai et al Cadence AMOVA et Bonferroni NS MD -
tyal £t al., 21 21 Baseline 4 semaines Catéqori
2012 ategorie de marche )
fonclionnelle (FAC) Test de Wilcoxon p=0,05 ND
SARA sous-scores Test de Wilcoxen p=0,001 MD -
2 Aprés 6
semaines semaines - _
Schatton et :HJ avant phase 1 (E3), SARA posture & TES,I [!E andman nan P(EVE4)=0,001
10 (mémes f paramétrique {intragroupe] + pIE2/E3) & MO -
al., 2017 atients (ED, apres 6 LUl test de Wil i p=0,05 E2/E4)<0.005
patients]) baseline semaines & Villcoxon 1 p=tl,us. Bl )<0.
(E2] phase Il (E4}
SARA posture &
Wang et al marche Test de Wilcoxen (intragroupe) p=0,038 W3 NS
2%13 . 5 4 bazeline 4 zemaines { Test U de Mann-Whitney
(intergroupe)
GaitRite system NS NS NS
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Annexe XXII : Tableau des Résultats de la Fonction en post-intervention (tiré du logiciel Excel).

Les cases grisées correspondent aux critéres de jugement principaux des essais.
Abréviations : exp = expérimental, ctl = contréle, MAR = marche assistée par robot, MAT = marche assistée par un thérapeute, ND =

donnée non disponible, NS = différence non significative.

Groupes Evaluafions Resultats
Auteurs d Pra Post Echelle Test statistique I lue (ctl p-vilue
niexp) | n{ctl) re 0% p-value (exp) p-value (ctl) intergroupe
Bunn et Baseline, 4 ; MIF . k] NS -
al., 2015 3] b cBmaines & semaines FBS Test de Wilcoxon NS NS -
D Test de Wilcoxon
05 (infragroupe) / Test
Santos et | T MAR | 3 MAT Baseline 20 semaines MIF U de Mann-Whitne p(MAR)=0,042 p(MAT)=0,015 p=0,343
al., 2018 ' ¥
. {intergroupe)
ivai =<(,05 ND -
Miyai et 21 21 Baseline 4 semaines MIF Test de Wilcoxon =0,
al., 2012 p=0,01 ND -
S‘:gr:;ss Test de Friedman
Schatton 10 2 semaines phase | (E3) non parametrigue
et al., 10 (mémes avant (E1}, apres 6 ' [GAS) (intragroupe) +test | p(E2/E4)=0.002 ND -
2017 patients) | baseline (E2) semaines de Wilcoxon si
phase Il (E4) p=0.05.
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Annexe XXIII: Tableau des Résultats de la Sévérité et des Symptdmes

cérébelleux en période de suivi post-intervention (tiré du logiciel Excel).

Les cases grisées correspondent aux criteres de jugement principaux des essais.
Abréviations : exp = expérimental, ctl = contréle, MAR = marche assistée par robot,

MAT = marche assistée par un thérapeute.

Groupes Résuitats
i Test
Auteurs Evaluations | Echelle ik p-value
n{exp) | n{ctl) statisfique | p-value (exp + ctl) intergroupe
Bultmann 12
etal., 5 5 semaines ICARS [ ANOWVA - p=0,59
2014
Testde | p(4 semaines)<0,001
Friedman | p{12 semaines)<0,05 -
Miyai et 4,12 et24 +testde | p(24 semaines)=0,05
al., 2012 41 semaines olid Wilcoxon
avec - -
Bonferroni

Annexe XXIV : Tableau des Résultats de I’Equilibre en période de suivi post-

intervention (tiré du logiciel Excel).

Auteur Groupe | Evaluations Echelle Test statistique | p-value
Test de
Miyai et al., A1 4, 12 et24 Mombre de Friedman + test NS
2012 semaines chutes de Wilcoxon
avec Bonferroni
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Annexe XXV : Tableau des Résultats de la Marche en période de suivi post-

intervention (tiré du logiciel Excel).

Groupes
Auteurs b Evaluations Echelle Test statistique p-value
n{exp) | n{ctl)
Bultmann et ; ICARS sous-
al., 2014 b 5 12 semaines crores ANOVA p=0,35
pld semaines)=0,001
Viesse de ANOVA + Bonferroni | p(12 semaines)<0,01
pi24 semaines)=0,05
Miyai et al., 41 4 12et24
2012 zemaines Cadence ANOVA + Bonfarroni NS
Ca:ﬁgrocrride Test de Friedman + Fi{4 semaines)=<0,05
fonctionnelle test de Wilcoxon avec | P12 semaines)=0,01
(FAC) Bonferroni P24 semaines)=0,05

Annexe XXVI : Tableau des Résultats de la Fonction en période de suivi post-

intervention (tiré du logiciel Excel).

Les cases grisées correspondent aux criteres de jugement principaux des essais.

Auteur Evaluations

Groupe Echelle Test statistique p-value
p{d semaines)<0,01
MIF (score total)
Test da p{12 semaines) & p{24 semaines)=0,05
Miyai et 41 4 12et24 Friedman + test
al., 2012 semaines de Wilcoxon
avec Bonferroni i
MIF (sous_scores pid semaines)<0,01
moteurs) p(12 semaines) & p(24 semaines)=0,05
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Annexe XXVII : Histogrammes du nombre de patients de chaque Catégorie de
techniques en fonction de la significativité des parametres étudiés en post-
intervention (tirés du Logiciel Excel).

Dispositifs Techniques
25
20
15
10
0
S* NS S* NS S* NS S* NS S* NS
Severité et Posture Equilibre Marche Fonction
Symptdmes
mAVC (cérébelleux isolés ou autres) mSCA 1, 2, 3, 6, non identifiées
mSCA1,23,6
Programmes de rééducation
45
40
35
30
25
20
15
10
5
0
S* NS S* NS S* NS S* NS S* NS
Séverité et Posture Equilibre Marche Fonction
Symptdmes
m SCA2 m Ataxies cérébelleuses idiopathiques, SCAG et 31
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Réalité virtuelle

Equilibre

16
14
12
10
8
6
4
2
0
S* NS S* NS S*
Sévérité et Posture
Symptémes

m Ataxies dégénératives avancées

S*

Marche

u SCA3

S*

NS

Fonction

Annexe XXVIII : Tableau de la significativité de la 4™e Catégorie de techniques

selon les paramétres étudiés en post-intervention (tirés du Logiciel Excel).

Catégorie : Equilibre avec optocinétique

_ Séveérité et . )
Auteur Pathologie ) Equilibre | Fonction
Symptomes
Bunn, Marsden, Giunti, & Day,
SCA6 NS S* NS
2015
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Annexe XXIX : Tableau des scores PEDRO (tiré du Logiciel Excel).

Les cases grisées indiquent les données non disponibles (ND) et les cases jaunes correspondent a la validation du critére dans I'étude

concernée.
Cezar I
Bultmann Bunn &t al. . . Chang et | Dos Santos et Kaut et al., Miyai et al., Schatton et Wang et al,,
Echelle PEDRO | ot a1, 2014 2015 | Rognguezfiaz | g, 2015 al., 2018 2014 2012 al., 2047 2013
"
. I P Qi Cui Cui Qi
Criteres d'eligibilite Mon Mon Qui (Methodes) Mon (Méthodes) {Méthodes) (Méthodes) Mon {Méthodes)
. . P Ooui Cui A Do Cui Cui
Repartition aleatoire |y qeo | Mithodesy | O (Methodes) | e b des) Mon Maon {Méthodes) Mon (Méthodes)
. - . R Qi Cui Cui
Asgsignation secrete Mon Mon Qui (Methodes) Mon Maon {Méthodes) (Méthodes) Mon {Méthodes)
Similarte des Chui S e Coui oo e = S s
groupes (Résultats) Oui (Resultats) QOui (Resuliatz) (Résultats) Cui (Resultatz) | Oui (Résultatz) | Ouwi (Résultats) | Owi (Resultats) | Owi (Resultats)
] Chui
Insu des sujets MDD Mon ND MND MDD {Méthodes) MDD MDD MO
Insu des thérapeutes ND ND ND MND MDD MDD MDD ND MDD
Insu des q O Cui Cui Cui Ohui Cui
examinateurs e MNan Oui (Methodes) | gpoiodes) | (Mithodes) | (Méthodes) | (Méthodes) | (Méthodes) |  (Méthodes)
Mesures effectuées Oui
sur >*35% des sujets (Résultats) Oui (Résultats) |  Oui (Resultats) D ND Owi (Résultats) | Oui (Résultats) MO Owi {Reésultats)
initigux
Analyse des résultats
conforme a la Ooui . . .
répartition initiale (ou | (Résuliats) Cui (Resultats) |  Oui (Resultats) HD Hon MO Mon MO Oui (Resultats)
en intention de
traiter)
Résultats des Oui Coui Qui (Résultats, | Oui (Resultats, | Oui (Resultats,
comparaisons (Résultats) Qui (Résultats) | Oui (Résultats) | (Résulfats et tableaux et tableaux et tableaux et Mon Owi {Résultats)
imtergroupes figures) figures) figures) figures)
I Coui CQui (Resultats, | Oui (Reésultats, | Oui (Resultats, " p—
ﬁiﬁ:ﬁ:ﬂ?éﬁﬁ Mon Oui (Résultats) Mon (Résultats et |  tableaux et tableaux et tableaux et D'itf‘a;::‘;'“ Dﬂ"t' é%f::ﬁ;s
figures) figures) figures) figures) g
Score Total /10 h i T 5 4 ¥ T 3 g
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Annexe XXX : Echelle PEDRO (en francais)

Echelle PEDro - Francais

Lo les enitéres déligibilitd ont &L précisds non @ oui O ol
2 les sujets ont &8 répartis aléatoirement dans les groupes {pour un essai

croisé, lordre des traitements regus par les sujets a &€ attribud

al&toirement) non O oui O ol

3 larépartition a respecté une assipnation secréte non 3 oovi O ol

4, les groupes &taient similaires au début de ["éude au regand des indieateurs

pronostiques les plus importants non 3 oovi O ol
5 tous les sujets ftaient "en avengle” mon O oui O ol
0, tous les thérapentes ayant adminisieé le traitement &taient "en aveugle” non 0 ovi O ol

7. tous les examinateuss ftaient "en aveugle” pour au maoins un des eritéres
de jupement essenticls non 0 ovi O ol

B les mesures, pour av imoins un des eritéres de jugement essentiels, ant
déabtenues pour plus de B5% des sujets initialement répartis dans les
ETOUES mon O oui O ol

9, tous les sujets pour lesquels les résultals éaient disponibles ant regu le
tritement ouant suivi intervention contrale conformément i leur
repartition ou, quand celan’a pas && lecas, les donndes d an mains un des
critéres de jupement essentiels ot &8¢ analysées "en imention de teaiter” mon O oui O ol

10, les nésultats des comparaisons statistiques imergroupes sont indigqués
pour au moins un des eritéres de jugement essentiels mon O oui O ol

L1, pour au moins un des entéres de jugement essentiels, éude indique d la
fois [estimation des effets et estimation de leur variabilité o O oovi O all:

Lréchelle PEDwe st basée sur la lisie Delphi développde par Yerhagen o ses collégues au dépariement d'épidémiclogic de
I"Université de Maastricht { Verliagen AP ef af (190080 The Dol i a erderio Jkf Sy gualine assesmens af randonised
clinead sals for comdicriig  systematle reviews develwped By Delphl consensus. Josrnad off Climieal Epddemialogy,
SH1 20 123541, Cetie lisie ost basdée sur un “conscnsus dexperts” ¢f non, powr la majeure pariic, sur des données cmpiriques.
Dicux items supplémentaines 4 la liste Delphi {eritéres § ot 1 de "échelle PEDre) ont £ inclus dans "échelle PE Do, Si phs
de denndes empiriques apparaissent, il deviendra éventuelkement pessible de pondérer corains critéres de manidre 3 ce que le
seqre de PEDme refléte Mimpartance de chacun des ilems.

L'objoctif de I'échelle PEDro cst daider 'utilisateur de la base de donndes PEDro & rapidement identifier quels sont les essais
cliniques réellement ou potenticllement randomisés indexés dans PEDmo {o'cst-3-dine les essais conindlés randomisés et les
casais cliniques conirdlés, sans précision) qui sont susceplibles daveir une bonne validité inteme {eritéres 2 4 %), o peuvent
avpir suffisamment d”informations statistiques pour rendre bours résultsis inderprétables {eriéres 100 & 1) Un enitére
supplémentaine {critére 1) qui est relatit d la validité “externe™ (¢ est “la pénéralizabilite” de I'essai ou son “applicabilitd™) a éé
retemu dans échelle PEDro pour prendre en compie toude lalisie Delphi, mais oc criténe n'est pas compiabilisé pour caleuler le
score PEDroe cité sur ke site Intemet de PEDwo.

L échelle PEDm ne doit pas ére uiilisée pour mesurer la “validid™ des conc lusions d'une éude. En particulicr, nous metions
cn garde les utilisateurs de "échelle PEDme sur ke Fait que les Sudes qui montrent des ¢ fets significatils dutraitement et qui ont
it serg eleve sur echelle PEDre, ne signilie pas ndcessainement qua le traitement est cliniquement wiile, [1 Bl considerer
anissi 2 o taille de el du iraiemen et sullamment grande pour que cela vaille la peine clinkpuement d appliquer e
traitement, [ mame, i Bl evaluer si e rapportentre les ellek positilfs dutraiement et ses ellels négalilz est lavorable, Enlin,
b dimenskm cotitfelTicacite du taiement et d prendre comple pour eMechier un choix, Liéchelle me dewail pas Slie uiilisde
peur comparer la “qualie” des esais ralisds dans difens domaines de la physioihdmapie, esentiellement paree qu'il n'ast
e pssible oo satislaine & tous les flemsde cotle echelle dans certring domaines de la pratkque kindsithérapicque.

Dremidre modification le 21 juin 1%, Traduction frangaise le 1 juillet 2000
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PFricisioms pour Iutilisation de 1échelle PEDro:

Tous les eritéres Las podnts sot bt eilnds i se et 5 le ¢ fiteve est claivement cespectd, Si les de la lectune de émde,

Critére |

Critdre 2

Critdre 3

Critére 4

Critéres 4, 7-11

Critéres 5-7

Critére #

Critdre &

Critdne 10

Critdre 11

on ne relruve pas le entére explicitement rédipe, le point ne doil pas @ire attribud 3 ce eritére,

Ce oritere ed respeckd si Panicle déerit b source de recrutement des aijet et une liste de critenes wiilisde pour
détermingr qui dlail &ligible pour participer 3 "diude,

Line énide est comsiderde avoir ulilise une réperdfion aldataive 3i anicle mentionne que la répanition entie les
groupes o &0d Gaite au hasand, La méiode précise de répantition aléatoire 0% pas lien d'%re détaillde, Des
procédunes comme pile on fee ou ke laned de dés sont considénées comme des méthedes de répanition
aleatoire, Les procehires quesi=aléakines, telles que la réparition selon ke numéns de dossier hospilalier ou la
dbate ele naissamee, ou ke it de répartic aliernativement les sujets dans les groupes, ne remp lissent pas le cridne,

Lne rssigmersicar seesdie signilie que b personne qui a déterming siun sujel s pondait aux origes " inclusion
de étude ne devail pas, lossque cette diécision a ¢ prise, savoir dans quel groupe le sujet emil abmis, Un
point est atribud pour ce erikne, méme 8% 0ot pas prévisd que ssignation esl seerdte, brsque article
mentionne que la réparition a éé réalisée par enveloppes opaques cacheldes o que |a repartition a &1é réalisée
par table de tirmpge 2 ser en comlactint une personne 3 distanee,

Au minimum, ks d'@udes concemant des imterventions thérapoutkues, article deoit déorine au meins ung
mesure de b gravite de affection raitde o au moins une mesure {différente) sur 'un des erignes de jugement
eszentiels en début d @ude. L'édvahateur de anicle doit s assurer que les résulials des proupes n'ont pas de
raton de differer de manire clinigquement significative du seul fait des differences obsenvées au début de
I'éude sur ks vanab ks pronostiques. Ce enténe est respecté, méme si ks données au début de I'élude ne somt
PrésentEs que pour ks sujels qui ont terming | duds,

Las erirérer de Jupemeny assentizls sont cous dont les résulat foumissent b principake mesure de e lfieacis
fou du mangque d etfieacnd) du traitement. Dans la plupart des dudes, plus dune vanable et utilisse pour
mesurer los resulials,

Lire “en ervenple” signifie que |a personne en question {sujel, thémpente ou évalunieur) ne savait pas dans quel
proupe e sujel avail @ reparli. Do pls, les sujels o ks thémpentes sonl considérds élre “en aveugle™
unkpuement sl peut @re attendu qutils ne sent pas 3 méme de faire b detinction enre les tmikments
appliqués aux différent proupes. Dans ks cssais dans lesquels les eritéres de jugement essentick somt
autedvalues par le sujel {ex. dchelle vivelle malopgkue, mouel joumalier de la doukur), évaluateur est
considérd Sre “enaveugle” =i le sujel 'est aussi.

e entére est respackd unigquement =i artic k mentionne explicitement & fa fais le nombre de sujets initialement
repartis dans les proupss ef le nembre de sujets auprés de qui les mesuras ont 18 oblenues pour ks aritéres de
Jugement essentiels, Pour los essis dans lesquels les resultas sont mesures & plusicurs reprises dans ke temps,
un erikne de jugement essentiel doit avoir é¢ mesuré pour phis de 85% des sujets 3 une de cos reprises.

Une enerfyse en dnfensiant de traiter signific que, lersque kes sujeis n'ent pas regu le irailement fou n'oni pas
suivi imtervention conirdle) qui lour avait ¢é attribud, ot korsque lours résuliats sont disponibles, lanalyse est
cffectuée comme si les sujets avaient rogu be trailement {ou avaient suivi "infervention conirdle) comme
attribud, Ce critére sl respocit, méme sans mention 4’ une analyse en intention de traiter si anicle mentipnne
explicitement que 1ous les sujets ont rogu le traitement ou ant suivi 'intervention contrile comme aitribud,

Une comparaison statistique Drergraire implique une comparaizon statistique d'un groups par rappert 4 un
auire. Sclon ke plan cxpérimental de I'éude, ocla pout impliquer la comparaison de deux irailemenis ou plus,
ou la comparaisen d 'un traitement aviee une intervention contrile. Lanalyse pout ére une simple comparaisen
des résulat mesunds aprds administration des raitements, ou une comparaizon du changement dans un groupe
o changement dans un autre {quand une analyse factorielle de variance a &6 ulilisée pour analyser les
dennées, coci ed souvent indiqué sous la forme d'une ineraction groupe % demps). La comparaison pout
prendre la forme d "un dest sous hypothéses {qui produit une valeur *p®, décrivant la probabilité que les proupes
différent uniquement du fait du hasard) ou prendre la forme d'une estimation {par exemple: différence de
meyennes ow de médianes, différence entre proportions, nombre néecssaine de sujets & traiter, risque relatif ou
rappor de risque instantand dit "hazard ratio™) ot de son intervalle de confiance.

Une esnetion de Daffer est une mesure de la wille de effet du traitement. Lleffal du traitement peut éire
décrit soit par une différence entre les groupes, soil par le résultat m scin {de chacun) de tous les groupes. Les
axfinriins de br variabdind incluent les éearts-types, les erreurs slandards, les intervalles de confiance, les
imcervalles interquartiles {ou autres quantiles) @ les dendues. Les estimations de Peffol ctiouw de la variabilité
pouvent étre fournics sous forme praphique {par exemple, les deans-typoes pouvent éine représentds sous forme
de bamres d'emeurs dans une figure) & la condition exprese que ke graphique soit clairement Koendsd {par
exemple, qu'il sait explicite que ecs harres derreurs représentent des dcans-type oudes erreurs-gandard). 57l
s'apil de résullats clisads par cakbpories, o@ eritére est considérd respecté i le nombre de sujets de chague

cabaprie el procis pour chacun des groupes,
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Annexe XXXI : Echelle PRISMA (en anglais)

A,

PRISMA 2009 Checklist

TITLE

Title 1 | Identify the report as a sysfematic review, meta-analysis, or both.

ABSTRACT

Structured summany 2 | Provide a sfruciured summary including, as applicable: background; chjectlives; data sources; study eligibility criteria,
paricipanis, and interventions; study appraisal and synthesis methods; resulis; limitations; conclusions and
implications of key findings; systematic review registration mumber.

INTRODUCTION

Raticnale Describe the rationale for the review in the context of what is already known.

Objectives 4 | Provide an explicit statement of questions being addressed with reference fo participants, inferventions, comparisons,
cutcomes, and siudy design (PICOS).

METHODS

Protocol and registration 5 | Indicate if a review protocol exists, if and where it can be accessed {e.g., Web address), and, if available, provide:
registration information including registration number.

Eligibility criteria 6 | Specify study characteristics (e.g., PICOS, length of follow-up) and report charactenstics {e.g., years considersd,
language, publication status) used as criteria for eligibility, giving rationale.

Information sources 7 | Describe all informaliion sources (e.g., databases with dates of coverage, contact with study authors fo identify
additional studies) in the search and date last searched.

Searnch & | Present full electronic search strategy for at least one database, imcluding any limifs used, such that it could be
repeated.

Study selection 9 | State the process for selecting studies (i.e., screening, eligibility, included in systematic review, and, if applicable,
included in the meta-analysis).

Data collection process 10 | Descrbe method of data extraction from reports {e.g., piloted forms, independently, in duplicate) and any processes
for obfaining and confirming data from investigators.

Data items 11 | List and define all variables for which data were sought {e.g., PICOS, funding sources) and any assumplions and
simplifications made.

Risk of bias in individual 12 | Descrbe methods used for assessing risk of bias of individual studies {including specification of whether this was

studies done at the study or oufcome level), and how this information is to be used in any data synthesis.

Summary measures 13 | State the principal summary measures (e.qg., risk ratio, difference in means).

Synthesis of resulis 14 | Describe the methods of handlimg data and combining results of studies, if done, including measures of consistency

{e.g., Fifor each meta-analysis.

Page1cof2
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4% PRISMA 2009 Checklist

Sectionftopic

Risk of biaz across studies

15

Checklist item

Specify any assessment of risk of bias that may affect the cumulative evidence (e.g., publication bias, selective
reporting within studies).

Additional analyses

16

Describe methods of additional analyses (e.g., sensitivity or subgroup analyses, meta-regression), if done, indicating
which wene pre-specified.

RESULTS

Study selection

17

Give numbers of studies screened, assessed for eligibility, and included in the review, with reasons for exclusions at
each stage, ideally with a flow diagram.

Study characteristics 18 | For each study, present characteristics for which data were exiracted (e.q., study size, PICOS, follow-up percd) and
provide the citations.

Risk of bias within studies 19 | Present data on risk of bias of each study and, if available, any outcome level assessment (see item 12).

Results of individual studies 20 | For all outcomes considered (benefits or harms), present, for each study: {a) simple summary data for each

intervention group (b} effect estimates and confidence intervals, ideally with a forest plot.

Synthesis of resulis 21 | Present results of each meta-analysis done, including confidence intervals and measures of consistency.

Risk of bias across studiss 22 | Present results of any assessment of risk of blas across studies (see liem 15).

Additional analysis 23 | Give results of additional analyzes, if done (e.q., sensitivity or subgroup analyses, meta-regression [gee ltem 18]}

DISCUSSION

Summary of evidence 24 | Summarize the main findings including the strength of evidence for each main outcome; consider their relevance fo
key groups (e.g., healthcare providers, users, and policy makers).

Limitation= 25 | Discuss limitations at study and outcome level (e.g., risk of bias), and at review-level (e.g., incomplete retrieval of
identified research, reporing bias).

Conclusions 26 | Provide a general interpretation of the results in the context of other evidence, and implications for future research.

FUNDING

Funding 27 | Describe sources of funding for the systematic review and other support (e.g., supply of data); role of funders for the

systematic review.

From: Moher O, Libersti A, Tetzlsf J, Aliman OG, The PRISMA Group (2008). Preferred Reporting ltems for Sysiematic Reviews and Meta-Analysss: The PRISMA Staterent. PLoS Med 67); e1000057.

iz 10.137 1fjournalpmad 1 000087

Far more information, visit: www. prisma-statement.org.
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Résumé
Contexte : L’'ataxie cérébelleuse est un symptome fréquemment retrouvé qui désigne un
désordre de I'équilibre et de la coordination motrice lorsque le cervelet et ses connexions sont
atteints. D’origine génétique ou acquise secondairement a des maladies neurologiques, peu
de traitements sont efficaces pour atténuer les symptdmes cérébelleux qui impactent la vie
guotidienne des personnes atteintes. A ce jour, la rééducation reste standardisée et aucune
recommandation n’a été publiée dans ce domaine.
Objectif : Le but de cette revue systématique de la littérature est d’étudier I'efficacité des
techniques de rééducation dans le traitement des troubles de la posture, de I'équilibre et de la
marche, chez des patients adultes atteints d’ataxie cérébelleuse (quelle qu’en soit I'origine). |l
s’agit aussi de comparer l'efficacité des techniques en fonction des étiologies d’ataxie
cérébelleuse, d’étudier leur impact fonctionnel et d’apporter des recommandations pour guider
les recherches futures.
Méthodes : L'identification des études a été réalisée sur 4 bases de données (PUBMED,
PEDRO, WEB OF SCIENCE et SCOPUS), a 'aide de mots-clés portant sur la rééducation
kinésithérapique de patients adultes atteints d’ataxie cérébelleuse génétique ou acquise.
Chaque étude a ensuite suivi une méthodologie de lecture rigoureuse, qui a permis d’inclure
uniguement les études a fort niveau de preuve. Le score PEDRO des études incluses a été
calculé. La rédaction de cette revue a suivi les critéres de I'échelle PRISMA.
Résultats : Au total, 9 essais cliniques randomisés récents ont été inclus dans cette revue, et
ont été regroupés en 4 catégories de techniques : l'utilisation de matériels techniques, les
programmes de rééducation, la réalité virtuelle et I'optocinétique. La majorité des études a
montré une amelioration statistiquement significative de I'ataxie au sein des groupes, mais n’a
pas détecté de différence significative entre les groupes étudiés.
Discussion : Les comparaisons entre les études ont été rendues difficiles par leur importante
hétérogénéité. La plupart des techniques étudiées sont statistiquement et cliniquement
efficaces sur les symptdmes de I'ataxie génétique ou secondaire, et l'association des
techniques pourrait optimiser leurs effets, malgré les quelques faiblesses méthodologiques
des essais pilotes.
Conclusion : La rééducation kinésithérapique est donc efficace pour améliorer la posture,
I'équilibre et la marche chez des patients adultes atteints d’ataxie cérébelleuse. Mais
I'hétérogénéité des études et le manque d’essais contrblés randomisés a grand effectif limitent
l'interprétation des résultats, ce qui encourage alors la réalisation de nouveaux essais sur ces

techniques pour corroborer ceux déja investigués.

Mots-Clés : Ataxie cérébelleuse, Ataxie spinocérébelleuse, Equilibre, Kinésithérapie, Marche,

Posture, Rééducation, Revue systématique de littérature.
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